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Раздел 1. ПРОПЕДЕВТИКА НЕВРОЛОГИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЙ
Лекция

Неврологическая семиотика и основы топической диагностики 
нервной системы: эфферентные системы
докт. мед. наук, профессор В.В.Евстигнеев
(д. м. н., проф. В.В.Евстигнеев)
Эфферентные системы (от лат. efferens (efferennis) – выносящий) – нерв​ные пу​ти, вклю​чаю​щие цен​тро​беж​ные нерв​ные во​лок​на, про​во​дя​щие нерв​ные им​пуль​сы от нерв​ных цен​тров (ко​ра го​лов​но​го моз​га, спи​наль​ные яд​ра и др.) к пе​ри​фе​ри​че​ским уст​рой​ст​вам ана​ли​за​тор, ре​цеп​тор).

К эф​фе​рент​ным, или дви​га​тель​ным, от​но​сят​ся пи​ра​мид​ный и экс​т​ра​пи​ра​мид​ные пу​ти, а так​же мно​го​ней​рон​ная сис​те​ма. Пи​ра​мид​ный путь на​чи​на​ет​ся в ко​ре пред​цен​траль​ной из​ви​ли​ны и идет к яд​рам че​реп​ных нер​вов и к клет​кам пе​ред​них ро​гов спин​но​го моз​га. На​ча​ло его – круп​ные пи​ра​мид​ные клет​ки Бе​ца пя​то​го слоя ко​ры го​лов​но​го моз​га верх​них 2/3 пред​цен​траль​ных из​ви​лин. От​сю​да че​рез бе​лое ве​ще​ст​во боль​шо​го моз​га длин​ные ней​ро​ны круп​ных пи​ра​мид​ных кле​ток спус​ка​ют​ся вниз и об​ра​зу​ют лу​чи​стый ве​нец. Да​лее они сле​ду​ют во внут​рен​нюю кап​су​лу, за​ни​мая пе​ред​ние 2/3 ее зад​не​го бед​ра. Из кап​су​лы во​лок​на пи​ра​мид​но​го пу​ти пе​ре​хо​дят в сред​нюю часть ос​но​ва​ния но​жек моз​га, мос​та и про​дол​го​ва​то​го моз​га. Мак​ро​ско​пи​че​ски они вид​ны как об​ра​зо​ва​ния, на​зы​вае​мые пи​ра​ми​да​ми. На границе продолговатого и спинного мозга большая часть волокон пирамидного пути, совершая перекрест, переходит на противоположную сторону и располагается в передних канатиках спинного мозга, образуя латеральный корково-спинномозговой путь. Меньшая часть волокон пирамидного пути, не перекрещиваясь, располагается в передних канатиках спинного мозга, образуя передний корково-спинномозговой путь. Весь путь оканчивается на клетках передних рогов. Кор​ко​во-ядер​ный путь ус​та​нав​ли​ва​ет связь ниж​них от​де​лов пред​цен​траль​ных из​ви​лин с дви​га​тель​ны​ми яд​ра​ми че​реп​ных нер​вов (III, IV, VI, IX, XI пар и верх​ней ча​стью яд​ра VII па​ры че​реп​ных нер​вов сво​ей и про​ти​во​по​лож​ной сто​ро​ны и с дви​га​тель​ны​ми яд​ра​ми ниж​ней час​ти VII и XII пар толь​ко про​ти​во​по​лож​ной сто​ро​ны).

Экс​т​ра​пи​ра​мид​ные пу​ти – цен​траль​ные ней​ро​ны не​про​из​воль​но​го (ав​то​ма​ти​че​ско​го) дви​га​тель​но​го ак​та. Они яв​ля​ют​ся двух​ней​рон​ной сис​те​мой. Ос​нов​ная часть экс​т​ра​пи​ра​мид​ной сис​те​мы – это яд​ра, рас​по​ло​жен​ные под ко​рой и в глу​би​не боль​шо​го моз​га (сред​ний мозг, про​ме​жу​точ​ный мозг и ствол моз​га), а так​же в моз​жеч​ке. К экс​т​ра​пи​ра​мид​ным об​ра​зо​ва​ни​ям от​но​сят​ся хво​ста​тое и че​че​ви​це​об​раз​ные яд​ра (скор​лу​па и блед​ный шар), чер​ное ве​ще​ст​во, крас​ное яд​ро, ниж​ние оли​вы, зуб​ча​тое яд​ро, соб​ст​вен​ные яд​ра мос​та, яд​ра сет​ча​той суб​стан​ции и др. От кле​ток пе​ре​чис​лен​ных ядер на​чи​на​ют​ся экс​т​ра​пи​ра​мид​ные пу​ти, ко​то​рые окан​чи​ва​ют​ся в мио​то​ни​че​ских клет​ках пе​ред​них ро​гов спин​но​го моз​га. Экс​т​ра​пи​ра​мид​ные пи​ти вклю​ча​ют в се​бя крас​но​ядер​но-спин​но​моз​го​вой, по​кры​шеч​но-спин​но​моз​го​вой, пред​двер​но-спин​но​моз​го​вой, оли​во-спин​но​моз​го​вой, сет​ча​то-спин​но​моз​го​вой.

Мно​го​ней​рон​ная сис​те​ма об​ра​зу​ет​ся за счет пу​тей, ус​та​нав​ли​ваю​щих связь ко​ры боль​шо​го моз​га (лоб​но​го, ви​соч​но​го, за​ты​лоч​но​го, че​рез мост, моз​же​чок и ствол моз​га с клет​ка​ми пе​ред​них ро​гов спин​но​го моз​га. В це​лом мно​го​ней​рон​ные сис​те​мы со​сто​ят из двух час​тей, ка​ж​дая из ко​то​рых со​дер​жит по пять ней​ро​нов. Пер​вая часть – это лоб​но-моз​жеч​ко​во-ядер​но-крас​но​ядер​но-спин​но​моз​го​вые ней​ро​ны, вто​рая часть – за​ты​лоч​но (ви​соч​но)-мос​то-моз​жеч​ко​во-ядер​но-крас​но​ядер​но-спин​но​моз​го​вые ней​ро​ны. По​след​ние до​пол​ня​ют пер​вые и функ​цио​ни​ру​ют ана​ло​гич​но с ни​ми. По пер​вым ней​ро​нам эти пу​ти по​лу​чи​ли со​от​вет​ст​вую​щие на​зва​ния: лоб​но-мос​то​вой и за​ты​лоч​но (ви​соч​но)-мос​то​вой.

При повреждении двигательного нейрона пирамидного пути возникает центральный (спастический) паралич. Независимо от уровня поражения он характеризуется следующими признаками: избирательным повышением мышечного тонуса (спастичностью), повышением сухожильных и периостальных рефлексов, наличием патологических рефлексов (Бабинского, Россолимо и др.), патологических содружественных движений (синкинезий), клонусов (стоп, надколенных чашечек), защитных рефлексов, отсутствием дегенеративной мышечной атрофии.

Поражение экстрапирамидных образований и их путей отличается диффузным повышением мышечного тонуса (экстрапирамидной ригидностьюили пластичностью) и непроизвольными движениями (гиперкинезами). 

Классическая клиническая картина поражений экстрапирамидной системы зависит от их локализации. Выделяют два основных экстрапирамидных синдрома: 1) гипертонически-гипокинетический, или амиостатический (паллидарный); 2) гипотонически-гиперкинетический.

3.1.2. 

ТЕМА: Неврологическая семиотика и основы топической диагностики нервной системы: афферентные системы 
(профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Понятие о рецепции, чувствительности, анализаторе.

2. Проприорецепторы.

3. Интерорецепторы.

4. Виды чувствительных расстройств при поражении коры головного мозга, ствола, продолговатого, спинного мозга, стволов сплетений (шейного, плечевого, поясничного, крестцового).

Вся совокупность афферентных систем объединяется понятием рецепции, а в клинике еще выделяется понятие о чувствительности, так как понятие о рецепции более широкое, чем понятие чувствительности. Чувствительность рассматривается с точки зрения И.П.Павлова об анализаторах. Анализатор состоит из рецепторов, нервов, проводников и воспринимающих нервных клеток. Соединение всех этих частей в единую функциональную систему и носит общее название анализатора. Его корковый отдел, где осуществляется высшая функция анализа и синтеза, носит название корковых чувствительных и гностических центров.

С учетом определения места возникновения раздражений, чувствительность делится на экстероцептивную, проприоцептивную и интероцептивную.

Экстероцепторы подразделяются на контактцепторы (больше температурные, тактильные и другие) и дистантцепторы, воспринимающие свет, звук на расстоянии.

Проприоцепторы воспринимают раздражение, возникающие внутри организма в мышцах, сухожилиях, связках, суставах. Они дают ориентацию о положении частей тела в пространстве, отсюда наименование: «сутавно-мышечное чувство», «кинестетическое чувство».

Интерорецепторы воспринимают раздражение от внутренних органов. Интероцептивные афферентные системы составляют висцеральную иннервацию. Интерорецепторы относятся к глубокой, а экстероцепторы к поверхностной чувствительности. Однако известная часть экстероцепторов (чувство давления, вибрации) относится не к поверхностной, а к глубокой чувствительности.

В клинической практике широко применяется классификация различных видов чувствительности. Выделяют тактильную, болевую, суставно-мышечную, вибрационную чувствительность, а также чувство веса, давления, стереогностическое.

Выделяют различные виды чувствительных расстройств: анестезия – утрата того или иного вида чувствительности (тактильная, болевая, температурная, топанестезия, астереогнозия, суставно-мышечное чувство).

Гипестезия – понижение чувствительности с уменьшением интенсивности ощущений.

Гиперестезия – повышенная чувствительность в результате суммации раздражения.

Диссоциация – расщепление или изолированное нарушение на одной и той же территории одних видов чувствительности при сохранности других.

Гиперпатия – повышение порога восприятия, при этом нередко различаются только резкие болевые и температурные раздражения.

Дизестезия – извращение восприятия раздражения: прикосновение воспринимается как боль, холод, тепло и т.д.

Полистезия – одно раздражение воспринимается как несколько.

Синестезия – ощущение раздражения не только в месте его нанесения, но и в какой-либо другой области.

Есть расстройства чувствительности, которые возникают без нанесения внешних раздражений (парестезии и спонтанные боли).

Парестезии – ненормальные ощущения, возникающие без нанесения раздражения извне (чувство онемения, ползания мурашек, жара или холода, покалывания, жжения и др.).

Спонтанные боли возникают в организме вследствие патологических процессов без нанесения внешних раздражений. По локализации их подразделяют на местные, проекционные и отраженные или иррадиирущие.

Местные боли совпадают с локализацией патологического процесса.

Проекционные боли не совпадают с локализацией местного раздражения в чувствительной сфере.

Иррадиирущие возникают при распространении раздражения с одной ветви нерва на другую.

Особую категорию болевых ощущений составляют каузалгии – жгучие, интенсивные боли, возникающие при повреждении периферических нервов (особенно срединного и седалищного). В основе каузалгии лежит неполное нарушение проводимости нерва с явлениями его раздражения. При вовлечении в процесс симпатических элементов возникает «симпаталгия».

Реактивные боли возникают при давлении на нервные стволы и их вытяжении. Эти приемы часто используются при исследовании больного.

Приемы Лассега, Вассермана широко используются в неврологической клинике.

Синдромы чувствительных расстройств возникают при поражении различных отделов чувствительной системы.

Поражение ствола периферического нерва характеризуется нарушением всех видов чувствительности в области кожной иннервации данного нерва, т.к. волокна всех видов чувствительности в периферическом нерве проходят вместе. Поражение смешанного или чувствительного нерва обычно сопровождается болями и парестезиями.

При поражении стволов сплетений (шейного, плечевого, поясничного и крестцового) возникает анестезия или гипестезия всех видов чувствительности на территории, иннервируемой чувствительными нервами, которые выходят из пораженного ствола, а также боли на этом уровне.

Поражение заднего чувствительного корешка спинного мозга дает утрату или гипестезию всех видов чувствительности по сегментарному типу (круговой на туловище и полосково-продольный на конечностях). Поражение корешка сопровождается также корешковыми (стреляющими) болями, а межпозвонкового ганглия нередко дает высыпание пузырьков Herpes Zoster в области соответствующих сегментов.

Поражение заднего рога спинного мозга вызывает сегментарные, диссоциированные расстройства. Возникает болевая и температурная анестезия при сохранности той же территории тактильной чувствительности.

Поражение передней серой спайки спинного мозга также вызывает диссоциированные расстройства с выпадением болевой и температурной чувствительности при сохранности тактильной, однако участки анестезии носят сегментарный характер, они двусторонние и симметричные (типа «бабочка»).

Поражение заднего столба спинного мозга, где проходят пучки Голля и Бурдаха, вызывает утрату суставно-мышечного и вибрационного чувства на стороне поражения проводникового типа с уровня поражения до конца книзу. В результате нарушения чувства положения наступает сенсорная атаксия.

При поражении бокового столба спинного мозга возникает болевая и температурная анестезия проводникового типа на противоположной стороне.

Поражение половины спинного мозга дает на стороне очага нарушение суставно-мышечного чувства при наличии центрального паралича книзу от уровня поражения. На противоположной стороне возникает проводниковая болевая и температурная анестезия (синдром броун-секара).

Поражение всего поперечника спинного мозга дает картину анестезии всех видов чувствительности проводникового типа с обеих сторон, книзу от уровня поражения. Одновременно наблюдается двусторонний центральный паралич с расстройством мочеиспускания.

Поражение медиальной петли в мозговом стволе (после полного слияния спинно-таламического и бульбо-таламического трактов) даёт утрату всех видов чувствительности на противоположной стороне и сенситивную атаксию в противоположных конечностях (гемианестезию и гемиатаксию).

Поражение зрительного бугра вызывает гемианестезию всех видов чувствительности и гемиатаксию на противоположной стороне, а также с противоположных полей зрения, т.е. синдром трех геми: гемиатаксия, гемианестезия, гемианестезия. Нередко возникают таламические боли в противоположной половине тела.

Поражение чувствительных путей всей задней центральной извилины коры головного мозга дает выпадение на противоположной стороне тела тех же видов чувствительности, что и при поражении внутренней капсулы. При частичном поражении возникает моноанестезия (стопы, ноги, кисти, руки и др.).

3.1.3. 
ТЕМА: Экстрапирамидная система (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Анатомия, физиология структур экстрапирамидной системы.

2. Функции экстрапирамидной системы.

3. Основные симптомы поражения.

4. Основные симптомы паркинсонизма. Синдромальная и нозологическая диагностика паркинсонизма.

5. Экстрапирамидные гиперкинезы.

Комплекс структур ценральной нервной системы, принимающих участие в регуляции и осуществлении движений, особенно произвольных, получил название экстрапирамидная система (ЭПС). ЭПС – все двигательные пути, которые не проходят через пирамиды, их основное свойство – регулирующее влияние на двигательные кольца обратной связи в спинном мозге, мозжечке, стволе, коре БП. ЭПС несет миостатическую функцию, создавая предуготовность мышц для выполнения волевых движений, связанных с миомоторной функцией пирамидной системы. Миостатическая функция делает двигательный акт плавным, гибким, соразмерным во времени и пространстве. ЭПС связана со зрительным бугром и гипоталамусом, поэтому с ее помощью осуществляются так называемые психорефлексы, т.е. выразительные мимические двигательные акты. Сложные ориентировочные движения защитного характера, возникающие инстинктивно, без участия сознания, реализуются через ЭПС, базальные ганглии. ЭПС участвует в реализации заученных стереотипных движений. ЭПС состоит из следующих структур серого вещества: хвостатое ядро, скорлупа, бледный шар, субталамическое ядро, черная субстанция, красное ядро. Низшими центрами является спинной мозг и примитивный аппарат ретикулярной формации в покрышке среднего мозга, далее структуры палеостриатума (бледного шара или паллидума), еще выше – неостриатума (полосатого тела или стриатума) – хвостатое ядро и скорлупа, разделенные внутренней капсулой. В сенсомоторной коре (4,6,3,1 и 2 поля) берут начало и пирамидные и экстрапирамидные двигательные пути кортикостриарные, кортикорубральные, кортиконигральные, кортикоретикулярные и т.д., идущие к двигательным ядрам черепных нервов и спинальным двигательным нейронам. Большинство этих путей проходит через внутреннюю капсулу, поэтому ее поражение вызывает перерыв не только пирамидных, но и экстрапирамидных трактов. Этот перерыв является причиной спастичности. Небольшая часть экстрапирамидных путей спускается через наружную капсулу, поэтому при спастической гемиплегии возможны некоторые произвольные движения. Пирамидный путь и ЭП-цепь нейронов встречаются в конечном итоге на двигательных нейронах переднего рога спинного мозга, на альфа- и гамма-клетках, оказывая частично активизирующее и частично ингибирующее влияние. Подобно пирамидной системе (ПС) ЭПС располагается вдоль всей церебро-спинальной оси от коры до нижних отделов спинного мозга. Однако анатомо-гистологическое строение ПС и ЭПС имеет существенное отличие. Тела всех нейронов ПС группируются в коре головного мозга. Схематически ПС – это корковые нейроны с длинными аксонами, доходящими до разных уровней спинного мозга. ЭПС представляет собой длинную колонку клеток с большим количеством нервных  волокон на протяжении всего головного и спинного мозга. Эта колонка местами резко увеличивается в объеме (подкорковые узлы), в некоторых местах образуется густое переплетение волокон с телами клеток (бледный шар, ретикулярная формация). От коры головного мозга – латеральной, медиальной и нижней (орбитальной) поверхности лобной доли – через лучистый венец и переднюю ножку внутренней капсулы направляются пучки волокон к гомолатеральным ганглиям и ядрам мозгового ствола. Базальные ганглии – совокупность подкорковых ядер, раположенных в белом веществе головного мозга. Они выполняют связывающую роль между  ассоциативными и двигательными областями коры головного мозга с остальными структурами. Их поражение сопровождается тяжелыми нарушениями мышечного тонуса, позы и движений. К базальным ганглиям относятся полосатое тело (хвостатое ядро и скорлупа), ограда и миндалевидный комплекс. Полосатое тело, ограда и бледные шары формируют т.н. стриапаллидарную систему, структуры этой системы принимают активное участие в механизмах отбора, сличения и интеграции сенсорной информации на стадиях афферентного синтеза и принятия решения. По классическим представлениям ЭПС имеет 6 следующих путей:

- текто-спинальный (покрышечный Бехтерева),

- вестибуло-спинальный (Левенталя),

- рубро-спинальный (Монакова),

- ретикуло-спинальный,

- оливо-спинальный (Гельвига),

- задний продольный пучок.

Через эти пути ЭПС влияет на активность спинного мозга. Дисфункция ЭПС дает клиническую картину со специфическими особенностями (основные синдромы поражения):

1) гиперкинезия + гипотония = стриарный (гиперкинетический) синдром; 2) гипокинезия + гипертония = нигропаллидарный синдром (паркинсонизма).

Характеристика ЭП-пареза: повышение тонуса (ригидность); норморефлексия; нет патологических знаков пирамидного характера; возможны ЭП-патологические знаки, но они непостоянны; нет защитных рефлексов; нет синкинезий.

Афферентные и эфферентные связи базальных ганглиев

Полосатое тело является центром высшего порядка среди ЭП-структур. Большая часть афферентных сигналов, приходящих к базальным ганглиям, поступает в полосатое тело. Эти сигналы приходят в основном из трех источников:  

1. лобной, теменной, височной коры,

2. от интерламинарных (внутрипластинчатых ядер) таламуса и ядер средней линии, относящихся к ретикулярной формации. Через эту систему стриопаллидум получает мощную сенсорную информацию от ядер таламуса, кровельного и эмболиформного ядер мозжечка и неспецифические сигналы от ядер РФ, 

3. дивергентные (т.е. афферентные и эфферентные) связи от субстанции Зиммеринга, которая оказывает влияние на стриопаллидарную систему с помощью медиатора дофамина.

Полосатое тело является своеобразным коллектором афферентных входов стриапаллидарной системы. Эфферентные волокна от стриатума идут к бледному шару и черной субстанции. Стрианигральные волокна – ГАМК-ергические, они тормозят дофаминергические нейроны. ГАМК-нейроны тормозят также нисходящие импульсы черной субстанции, которые регулируют мышечный тонус через гамма-нейроны спинного мозга. В противоположность полосатому телу бледный шар является сосредоточением выходных афферентных путей. От бледного шара берет начало самый важный из всех эфферентных трактов базальных ганглиев, заканчивающийся в зрительном бугре, а оттуда к двигательным областям коры. Аксоны нейронов из бледного шара  идут к ядрам промежуточного и среднего мозга, в том числе и к красному ядру, где начинается руброспинальный тракт. Клауструм признается важным интеграционным ассоциативным центром, имеющим отношение к ориентировочному рефлексу, сексуальному поведению, входит в общую тормозную систему мозга. Повреждение ограды слева приводит к нарушениям речи, ее разрушение вызывает афонию при полном сохранении сознания. Основная задача БГ - контроль и регуляция активности двигательной и премоторной корковых полей путем реверберирующих кругов, поэтому движения плавные и непрерывные. Реверберирующие круги полосатого тела дополняются мозжечковой, вестибулярной и проприоцептивной системами. На сегодняшний день БГ являются одним из уровней системы регуляции движений. БГ-интегральные центры организации моторики, эмоций и ВНД.

ЭПС участвует в формировании мышечного тонуса и позы. Она предуготавливает скелетную мускулатуру в каждое данное движение воспринимать возбудительные и тормозные импульсы. Нарушение в одном из звеньев ЭПС может привести к появлению особой формы повышения мышечного тонуса (ригидности) и развитию гипо- или гиперкинеза. В состоянии покоя мышечный тонус рефлекторно регулируется на уровне спинного мозга через гамма-петлю. С точки зрения физиологии мышечный тонус рассматривается как  рефлекс на мышечное растяжение, миотонический рефлекс. Различают спастическую (пирамидную) и ригидную (экстрапирамидную) гипертонию. Клинически они дифференцируются довольно четко, но далеки от физиологических схем. Синдром ЭП-ригидности с преимущественным поражением подкорковых структур (амиостатический комплекс Штрюмпеля) возникает при дисрегуляторном влиянии РФ на гамма-петлю. Паллидарная система и зрительный бугор растормаживают гамма-петлю. Прекращается поток патологических импульсов по кольцу «полосатое тело-бледный шар-переднее ядро таламуса-премоторные (поле 6) корковые поля-РФ ствола-периферический сегментарный аппарат спинного мозга».

Таким образом, ЭПС осуществляет:

1) реализацию и коррекцию произвольных движений;

2) поддержание и перераспределение мышечного тонуса во время движения;

3) реализацию двигательных актов ориентировочного и защитного характера;

4) мимические проявления эмоций;

5) планирование и выбор двигательной программы, инициацию и реализацию движения в данный конкретный момент;

6) предуготовность сегментарного аппарата спинного мозга к движению.

3.1.4. 

ТЕМА: Высшие корковые функции. Локализация функций в коре головного мозга (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Локализация функций в коре головного мозга:
- моторное представительство;

- представительство органов чувств;

- асимметричные центры в левом полушарии;

- психическая деятельность.

2. Симптомы раздражения различных отделов коры головного мозга.
Кора головного мозга осуществляет произвольные движения, давая начало пирамидному пути. Только благодаря корковым механизмам возможны раздельные движения пальцев рук, играющих важнейшую роль в деятельности человека.
Кора позволяет осуществлять сознательное восприятие чувствительных раздражений, особенно тонкой эпикритической чувствительности. Также только корковые механизмы осуществляют дискриминационную чувствительность (discriminatio-различение), т.е. способность различать два вида качественно и количественно близких раздражения.
Кора осуществляет регулирующую роль по отношению к нижележащим механизмам. Она также воспринимает раздражения, действующие на органы чувств на расстоянии за счет связи с дистансрецепторами, с периферическими аппаратами слуха, зрения, обоняния. Кора является анатомической базой условно рефлекторной деятельности, органом высшего анализа и синтеза всех раздражений высшего мира. Она носительница индивидуального опыта человека, нервный субстрат осуществления актов поведения, психической деятельности и речи. 

Локализация функций в коре головного мозга
Проблема локализации функций в коре большого мозга основана на учете целостной деятельности всего головного мозга и одновременно имеют различное физиологическое значение отдельные ее части, т.е. локализация относительная и динамическая.
Относительная локализация выражается в том что каждый участок коры является определенным «центром» функции, одновременно учавствует и в других функциях коры, но уже в качестве не центра, а наравне с многими другими областями. Каждый синтез анализатор состоит из «ядра» и «рассеянных элементов». Ядро компактно содержит большое число спиральных нервных клеток и осуществляет самый совершенный синтез определенных раздражений (световых, звуковых, тактильных и др. «Рассеянные элементы» кортикального синтез-анализатора осуществляют также анализ и синтез тех же раздражений, но только самый грубый и примитивный. Отсюда вытекает способность к частичной компенсации разрушенных центров. Дирекционная пластичность коры, ее способность восстанавливать утраченную функцию путем установления новых связей свидетельствует об относительной локализации функций в коре и ее динимичности.
Кортикальный отдел анализатора осуществляет наиболее совершенный (высший) анализ и синтез всех раздражений, действующих на организм через рецепторы. Центры коры больших полушарий подразделяют на симметричные представленные в обоих полушариях асимметричные, имеющиеся только в одном полушарии (письма, чтения и др.).
Моторное представительство составляют передняя центральная извилина, прилегающие к ней задние отделы первой и второй лобной извилин. Они составляют двигательную зону коры. Крупные и гигантские клетки 5-го слоя коры двигательной зоны дают начало волокнам пирамидного пучка.
В области передней центральной извилины (поля 4 6 Бродмана) расположены центры движения противоположной половины лица, туловища. Верхнюю часть извилины занимают центры стопы, голени, бедра. Среднюю треть-центры туловища и руки (лопатки плеча, предплечья, кисти).
Нижняя треть передней центральной извилины занята центрами движений для лица, жевательных мышц, языка, мягкого неба, гортани. В заднем отделе 2-ой лобной извилины (поле 6) расположен центр для сочетанного отклонения головы глаз в противоположную сторону.
Сенсорное представительство составляет задняя центральная извилина (поля 1.2.3. Бродмана), в которой находятся центры чувствительности противоположной половины тела. Они расположены в таком же порядке, в каком лежат двигательные центры в передней центральной извилине. Корковый чувствительный центр включает тактильную, дискриминационную, болевую и мышечное чувство. Центр специально болевой чувствительности находится в верхней теменной дольке, а в нижней – центр стереогностического чувства (узнавания предметов на ощупь).
Представительство органов чувств составляют корковый центр зрения (затылочная доля, область шпорной борозды, поля 17 Бродмана), слуха (середина верхней височной извилины и извилины Гешля, поля 52.41, 42), вестибулярная зона расположена рядом со слуховой, обонятельная область (гиппокампова извилина, ее внутренняя поверхность).
Асимметричные центры в левом полушарии (у левшей в правом) речи, чтения письма и действования (праксии) являются ассоциативными. Они менее «независимы», чем центры движения и чувствительности т.к. в осуществлении их функции различные области коры. Более четко очерчен двигательный центр речи (Брока) поля 44.45), сенсорной афазии Вернике (в заднем отделе верхней височной извилины (поле 22), праксии (дуги s sapramargginalis, поле 40).
Психическая деятельность связана с интегративными функциями всего головного мозга. Симптомы раздражения коры головного характеризуются припадками частичной (джексоновской) или общей эпилепсии.
Раздражение передней центральной извилины вызывает припадки, начинающиеся с группы мышц к которым идут пути от пораженного отдела извилины (мышц ноги, руки, лица), затем может идти генерализация приступа судорог на соседние мышечные группы.
При раздражении заднего отдела второй или средней лобной извилины развивается припадок с подергиваний глазных яблок и головы в противоположную сторону, а затем возможна генерализация. Вовлечение переднего адверсивного поля (заднего отдела второй лобной извилины) вызывает внезапную судорогу всей противоположной мускулатуры тела с одновременным поворотом головы, глаз, туловища, судороги конечностей и утратой сознания в начале припадка.
Раздражение оперкулярной области, расположенной книзу от центральных извилин, вызывает припадки ритмичных жевательных. Чвакающих, лизательных. Глотательных движений с возможной генерализацией судорог.
В ответ на раздражение задней центральной извилины развивается «чувствительная» джексоновская эпилепсия с парастезиями в соответствующих раздраженному отделу областях противоположенной стороны тела. При иррадиации возбуждения на переднюю центральную извилину после чувствительной ауры возможно развитие судорог.
Раздражение заднего адверсивного поля вызывает внезапный приступ парестезии во всей противоположной стороны тела.
В случаях раздражения затылочной доли возникают припадки со зрительных галлюцинаций с последующим поворотом пас и голова в противоположную сторону, а затем судорожным приступом.
Раздражение височной доли в области верхней височной извилины вызывают припадки в виде слуховых галлюцинаций. Очаг в unkus дает обонятельные галлюцинации, а затем возможны приступы «малой эпилепсии» (petit mal) в виде кратковременной потери или затмения сознания и своеобразные сноподобные состояния с «ощущением уже виденного».
Поражение основания головного мозга отличается вовлечением черепных нервов. Процессы в области передней черепной ямки дают атрофию зрительного нерва с амаврозом на стороне поражения и аносмию. Симптомами поражения средней черепной ямки является выпадение функций III, IV и VI черепных нервов.
3.1. Частная неврология и вопросы нейрохирургии

3.2.1. 

ТЕМА: Интоксикации и отравления (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Поражения нервной системы при: 
- вдыхании паров антифриза;
- отравлении марганцем;

- отравлении мышьяком;

- отравлении свинцом, тетраэтилсвинцом.

2. Поражения нервной системы при отравлении тиофосом, карбафосом, хлорофосом.
Поражения нервной системы наблюдаются при различных интоксикациях алкоголем, тяжелыми металлами и промышленными ядами (антифриз, бензин, марганец, метанол, мышьяк, ртуть, свинец, тетраэтилсвинец), фосфорорганическими и цианистыми соединениями (тиофос, карбофос, меркаптофос, соли синильной кислоты и цианистый водород). Наиболее часто возникают отравления окисью углерода и светильным газом.

При вдыхании паров антифриза наблюдается острая интоксикация – резко выраженное состояние наркоза, переходящее через 1-2 часа в кому. На фоне нарастающего цианоза и углубления коматозного состояния появляются подкожные кровоизлияния, непроизвольное мочеиспускание, рвота. Смерть в тяжелых случаях наступает через 1-2 дня. При менее тяжелом отравлении отмечается (на 5-10-й день) тяжелое поражение почек с появлением в моче белка, зернистых и гиалиновых цилиндров, развивается уремия.
При хронической интоксикации парами бензина возникают астено-невротические реакции, вивается вялость, быстрая утомляемость, головные боли, дрожание пальцев рук, век, повышение рефлексов, вегетативная и эмоциональная неустойчивость, чувство опьянения. Описаны также случаи вегетативных полиневритов и диэнцефального синдрома. Со стороны внутренних органов в этих случаях отмечаются признаки раздражения слизистых оболочек верхних дыхательных путей, увеличение печени. У многих женщин возможны нарушения менструального цикла, а у большинства мужчин – снижение потенции.
Отравление марганцем возможно при поступлении его в организм в виде пыли через дыхательные пути и пищеварительный тракт. Обычно наблюдаются хронические отравления. Появляются общая слабость, вегетативная лабильность, потливость, быстрая утомляемость и сонливость. При длительно продолжающейся интоксикации развивается картина «марганцевого паркинсонизма»: психическая и двигательная заторможенность, амимия, адинамия, выраженные явления про- и ретропульсии, общая скованность, повышение тонуса по экстрапирамидному типу. В отличие от постэнцефалического паркинсонизма обычно развиваются гиперкинезы, редко поражаются черепные нервы. Возможны случаи нарушения мышечного тонуса в отдельных группах (преимущественно в мышцах нижних конечностей). При обследовании внутренних органов отмечаются нерезкое увеличение печени, диспепсические явления. В крови – эритроцитоз, моноцитоз, увеличение гемоглобина, в моче – повышенное содержание марганца. 

С целью профилактики возможного прогрессирования заболевания все больные с начальными признаками марганцевой интоксикации должны быть взяты на диспансерный учет. Больным проводят периодические курсы лечения (1-2 раза в год в течение 2-3 лет).
Метанол (метиловый спирт) – растворитель, широко применяемый в промышленности. Отравление может наступить при вдыхании паров, всасывании через кожу и употреблении внутрь (по ошибке вместо этилового спирта). Острое отравление наступает обычно при приеме метанола внутрь (высшая токсическая доза 100 мл). Через 8-12 часов появляются головная боль, головокружение, боли в животе, тошнота и рвота, общая слабость, мелькание в глазах, двигательное возбуждение, потеря зрения. Ощущение опьянения обычно мало выражено. При осмотре отмечается цианотичность кожи и слизистых оболочек, расширение зрачков при вялой реакции на свет, возможны кровоизлияния в сетчатку, быстрое прогрессирующее снижение зрения до полной слепоты, повышение сухожильных рефлексов, редко патологические пирамидные симптомы. Тоны сердца приглушены, печень увеличена, несколько болезненна при пальпации. В крови определяется нарастание количества эритроцитов и гемоглобина, в моче – белок, гиалиновые цилиндры. В тяжелых случаях отмечается цианоз губ, конечностей, пульс учащается, сознание спутано, нарастает дезориентированность и страх, возбужденное состояние. Периодически появляются судороги в конечностях (типа децеребрационной ригидности), на высоте которых наступает смерть.
При хронической интоксикации наблюдаются головная боль, общая слабость, беспокойный, чуткий тревожный сон, вегетативная неустойчивость, потливостдрожание век, языка, пальцев рук. Поражения зрительного нерва мало выражены (скотомы, сглаженность границ дисков зрительных нервов).
Диагностике помогает обнаружение метанола в моче, крови, спинномозговой жидкости. Течение острой интоксикации в тяжелых случаях неблагоприятное. Возможно выздоровление с остаточными явлениями (атрофия зрительных нервов).

Мышьяковый полиневрит развивается у лиц, соприкасающихся с препаратами, содержащими мышьяк. Симптомы общей интоксикации: желудочно-кишечные расстройства (рвота, понос, тенезмы, боли в животе), анемия и различные катаральные явления (конъюнктивит, ларинготрахеобронхит и др.). Начальные симптомы полиневрита – парестезии, онемение, боли в дистальных отделах конечностей. Постепенно нарастают чувствительные и двигательные расстройства, развиваются атаксия, парезы, мышечная гипотония и сухожильная арефлексия (псевдотабический синдром). Поражаются больше всего ноги, особенно разгибатели стопы. На руках больше страдают мелкие мышцы кистей. Чувствительные и двигательные расстройства более выражены в дистальныхотделах конечностей. 

Отмечается выраженная болезненность нервных стволов и трофические нарушения кожи (гиперпигментация, кератоз, сухость, глянцевитость), ногтей (белые полоски Мееса), волос (оволосение), десен (изъязвления). При отравлении мышьяком наблюдается иногда поражение черепных нервов (VII, X, XII пары). Со стороны центральной нервной системы – нарушения в виде расстройства памяти, подобные корсаковскому синдрому, эпилептиформные припадки.
Течение мышьяковых полиневритов медленное, период обратного развития длительный, восстановление может наступить через 2 года. При тяжелых формах полного восстановления не наступает, возникают контрактуры стопы и кистей. Диагноз основывается на данных анамнеза – предшествующие полиневриту общетоксические симптомы (желудочно-кишечные, катаральные). Помогают диагнозу исследования мочи, волос на содержание мышьяка.

Интоксикация ртутью чаще наступает при длительном вдыхании ее паров, реже при попадении ртути на кожу или в желудочно-кишечный тракт. Острая интоксикация встречается крайне редко, при больших концентрациях паров ртути в воздухе. Появляется головная боль, слабость, тошнота, рвота, повышение температуры. В единичных случаях развиваются выраженная вегетативная неустойчивость, астеническое состояние, расстройство сна, дрожание рук и головы.

При хроническом отравлении, которое наступает при длительном вдыхании даже очень небольших концентраций паров ртути, наблюдаются общая слабость, сонливость, головная боль, недомогание, эмоциональная и вегетативная лабильность, потливость, периодические судороги в икроножных мышцах. При обследовании выявляются мелкоразмашистое дрожание рук, век, языка, стойкий красный дермографизм, оживление сухожильных рефлексов. Часто обнаруживаются увеличение щитовидной железы, дисфункция половых желез, диспепсические расстройства, стоматит, гингивит.
При более тяжелых отравлениях на фоне нарастания этих симптомом развиваются выраженные изменения психики: депрессия, навязчивые состояния, зрительные и слуховые галлюцинации. Дрожание становится крупноразмашистым, приобретает интенционный характер и распространяется на мышцы конечностей, головы и туловища.

Свинец обычно приводит к хроническим интоксикациям. Способен длительно депонироваться в тканях, особенно в паренхиматозных органах и костях. Общие симптомы сатурнизма: «свинцовая» окраска кожи, свинцовая кайма на деснах, изменение крови (ретикулоцитоз более 6-8%, базофильная зернистость эритроцитов), увеличение порфиринов в моче. Поражения нервной системы типичны и часты. Характерны следующие неврологические синдромы:
- астенический синдром (головные боли, головокружение несистемного характера, физическая и психическая утомляемость, вялость, нарушение сна, эмоциональная лабильность, сужение круга интересов);

- свинцовая энцефалопатия (значительное ухудшение памяти, интенсивные головные боли, снижение критики к своему состоянию, нарушения восприятий в виде зрительных, слуховых и тактильных галлюцинаций, гиперкинезы типа дрожания, шаксия, поражение отдельных черепных нервов, явления височной ишемии, свинцовая менингопатия);

- свинцовая колика (схваткообразные боли в животе, нарушение деятельности кишечники, рвота, тахикардия, подъем АД, повышенный уровень катехоламинов и крови);

- свинцовые параличи – наиболее тяжелый и типичный синдром. 
Параличи могут быть миогенного (токсический миозит) и неврогенного (некритического и переднерогового) характера. Наиболее часто поражаются разгибатели кистей и пальцев (свисающая кисть), иногда с поражением разгибателей стопы и мышц проксимальных отделов рук. Изредка встречается также генерализованный тип поражения с парезами или параличами рук и ног, с расстройством чувствительности по полиневритическому типу. В тяжелых случаях в процесс вовлекаются глазодвигательный и лицевой нервы.
Тетраэтилсвинец (этиловая жидкость, свинцовый бензин) – летучее вещество, испаряется при комнатной температуре. Отравление может наступить при вдыхании паров, а также при заглатывании бензина при переливании его через шланг и при попадании на кожу.
Острое отравление развивается в течение 24-48 часов. Появляются головные боли, бессонница, эйфория, страхи, галлюцинации зрительные, слуховые, тактильные, обонятельные. При осмотре выявляются дрожание рук, головы, мышечная гипотония, нарушение конвергенции, повышенная саливация, гипотермия, брадикардия. В дальнейшем бессознательное состояние, тонические или клонические судороги, общее двигательное беспокойство. Можно выявить птоз, парез лицевой мускулатуры, атаксию, изменение сухожильных рефлексов, патологические знаки. При тяжелой степени интоксикации неврологические нарушения прогрессируют, может наступить летальный исход.
После острого отравления обычно возникает картина хронической энцефалопатии: резкое снижение памяти по корсаковскому типу, адинамия, мышечная гипотония, дрожание конечностей, акинетический синдром.
При хронической интоксикации возникает состояние глубокой астении, сопровождающейся выраженными вегетативными нарушениями – общей слабостью, повышенным слюнотечением, тремором пальцев рук, гипертермией, брадикардией, гипотонией, головной болью, плохим сном с кошмарными сновидениями. Может развиться амиостатический синдром.
Фосфорорганические соединения (тиофос, карбос, хлорофос и др.) широко используются в сельском хозяйстве и быту. Токсичность ФОС объясняется их ингибирующим эффектом на холинэстеразу, причем инактивация стойкая. Проникают преимущественно через дыхательные пути и пищеварительный тракт, могут всасываться через кожу и слизистые. Скрытый период очень мал. Начальные симптомы – слабость, головная боль, тошнота, головокружение, сонливость. Затем может появиться фибрилляция мышц конечностей и лица. Резко выражена артериальная гипотония, брадикардия (парасимпатический эффект) – никотиноподобное действие ФОС. Тошнота, сдавление в груди, спазмы кишечника, гинерсекреция всех желез, поллакиурия – мускариноподобный эффект. Беспокойство, страх, подавленное состояние, сновидения с кошмарами, а затем судороги, потеря сознания, расстройство дыхания. При отсутствии помощи может быстро наступить смерть.
3.2.2. 

ТЕМА: Поражение нервной системы при алкоголизме (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Острые неврологические расстройства при алкоголизме.

2. Подострые и хронические неврологические расстройства ЦНС при алкоголизме.

3. Алкогольная полинейропатия.

4. Другие синдромы поражения ПНС. при алкоголизме.

Алкоголизм – заболевание, вызванное систематическим употреблением алкогольных напитков и обусловленное действием алкоголя как наркотического вещества. При алкоголизме встречаются поражения всех отделов нервной системы. Поражение головного мозга происходит как вследствие непосредственного действия алкоголя на нервные клетки, так и в результате поражения сосудов головного мозга и нарушений гемо- и ликвородинамики. Алкоголизм является фактором риска развития геморрагического инсульта (САК или ВМК), который пропорционален количеству ежедневно употребляемого алкоголя. Причин для этого несколько – нарушения со стороны свертывающей и противосвертывающей систем, тромбоцитопения, АГ, травматические кровоизлияния. В отношении развития ишемического инсульта такой зависимости от количества алкоголя не выявлено. Умеренное потребление (до 90 мл/сут.) снижает риск развития инфаркта мозга. Защитное действие алкоголя в малых дозах обусловлено повышением уровня простагландина, ускорением фибринолиза, изменения соотношения ЛВП и ЛНП. Но у многих пьющих людей риск возникновения инфаркта мозга возрастает вследствие развития у них кардиомиопатии, аритмии, тромбоцитоза при синдроме отмены, гиперкоагуляции, а также курения. Для поражения ПНС характерны полиневропатии, радикулиты, редко- ретробульбарный неврит (алкогольная амблиопия). Неврологические расстройства при алкоголизме можно условно разделить на острые и хронические.

1. Корсаковский синдром (КС). Корсаковский амнестический алкогольный психоз в настоящее время встречается редко и, как правило, не сопровождается явлениями полиневропатии, как классический синдром, описанный С.С. Корсаковым (корсаковский паралич – 2% по данным Минского наркологического диспансера). Амнестический (корсаковский) синдром – термин для обозначения особого вида когнитивных нарушений, при которых максимально страдают память и обучение. Это потеря памяти на информацию, полученную иногда за месяцы (годы) до начала заболевания (ретроградная амнезия) и неспособность к обучению и запоминанию новой (словесной, зрительной) информации, сложных двигательных навыков (антероградная амнезия). Общий уровень интеллекта может изменяться незначительно, речевые функции, счет и ранее приобретенные навыки сохраняются (нет афазии, апраксии, агнозии). Примерно в 50% случаев заболевание развивается остро – после массивной и длительной алкогольной интоксикации возникает алкогольный делирий с высокой температурой, судорожными припадками (у каждого четвертого пациента), тошнотой и рвотой, спутанностью сознания. После выхода из делирия у больного обнаруживаются типичные амнестические расстройства: ретроградная амнезия на предшествующие события, невозможность фиксирования текущих событий. В других случаях КС развивается постепенно, больные долгое время сохраняют работоспособность. 

2. Алкогольная энцефалопатия Гайе-Вернике (Вернике-Корсакова) протекает в острой (подострой) форме и характеризуется сочетанием глазодвигательных нарушений (диплопии, страбизмом за счет пареза IV нерва, парезом взора вверх), нистагмом, мозжечковой атаксией и психозом со спутанностью сознания, который часто переходит в КС. В большинстве случаев имеются признаки ПНП – слабость, арефлексия нижних конечностей, дистальная симметричная потеря чувствительности. Поражение мозга: двусторонние симметричные очаги некроза в перивентрикулярных участках медиального таламуса и гипоталамуса (особенно сосцевидных тел), околоводопроводном сером веществе, передневерхних отделах червя мозжечка и структурах дна IV желудочка. 

3. Алкогольная мозжечковая дегенерация (АМД) является одним из наиболее частых осложнений алкоголизма. Эта форма у мужчин встречается в 3,5 раза чаще, чем у женщин. Она может отмечаться как изолированно, так и в сочетании с другими синдромами, напр. с энцефалопатией Вернике. АМД развивается обычно после многолетнего злоупотребления алкогольными напитками (более 10 лет). Провоцирующим фактором этих расстройств является очередной алкогольный эксцесс или интеркуррентное заболевание. Морфологические изменения заключаются в выраженной атрофии передних долей и верхней части червя мозжечка. АМД проявляется нарушениями стояния и ходьбы, атаксией, в конечностях, максимально выраженной в ногах. Симптоматика в руках либо отсутствует, либо выражена минимально. В редких случаях могут наблюдаться нистагм, дизартрия, тремор головы и постуральный тремор рук. При КТ/МРТ выявляются атрофия мозжечка, расширение базальных цистерн и IV желудочка. 

4. Центральный понтинный миелинолиз (ЦПМ). Редко встречающийся синдром алкогольного поражения ЦНС обусловлен, как правило, неадекватной коррекцией гипонатриемии, ведущей к транзиторной гипернатриемии. Патоморфологической основой этого синдрома является симметричная демиелинизация центральных отделов варолиева моста, примерно в 10% случаев демиелимнизация захватывает и др. структуры головного мозга (средний мозг, мозжечок, базальные ганглии). Клинически ЦПМ характеризуется быстрым развитием спастического пара-(тетра-)пареза, паралича горизонтального взора, псевдобульбарного синдрома и нарушения сознания. При обширном поражении может развиться синдром «запертого человека». В Т-2 режиме МРТ визуализируются очаги демиелинизации в области ствола головного мозга. Специфической терапии этого синдрома не существует. 

5. Первичная дегенерация мозолистого тела (болезнь Маркъяфавы-Биньями). Встречается исключительно у алкоголиков при интенсивном и длительном (более 20 лет) злоупотреблении алкоголем. В основе лежит некроз мозолистого тела и комиссур. Клиническая симптоматика весьма вариабильна. Может остро развиваться коматозное состояние. При подостром варианте прогрессируют симптомы лобной симптоматики, тазовых расстройств, апраксии ходьбы. У некоторых больных заболевание проявляется гемипарезом, дизартрией, афатическими нарушениями Деменция носит необратимый характер.

6. Алкогольная деменция (АЛД). Когнитивные нарушения встречаются более чем у 50% лиц с хроническим алкоголизмом, а у 10% они имеют выраженный характер и проявляются тяжелыми мнестическими расстройствами или деменцией. Клинически А.ЛД характеризуется доминированием нарушений исполнительных функций, обусловленных поражением передних отделов головного мозга. При нейровизуализации выявляется диффузная церебральная атрофия, проявляющаяся расширением желудочковой системы и борозд полушарий головного мозга. При этом прямой зависимости между выраженностью церебральной атрофии и тяжестью когнитивных нарушений нет. При отмене алкоголя и своевременной адекватной терапии изменения на КТ/МРТ могут уменьшиться.

7. Алкогольная полиневропатия (АЛПНП) является одним из наиболее частых осложнений алкогольного поражения ПНС и выявляется у 10-75% больных алкоголизмом. Считается, что регулярное употребление алкоголя (в пересчете на этиловый спирт100 мл в день или 3 л пива) в течение 3 лет приводит к возникновению ПНП. АЛПНП является преимущественно аксональной. По своим клиническим проявлениям АЛПНП является смешанной – сенсорной и моторной. Начало заболевания, как правило, незаметное, в большей мере страдают нижние конечности. С помощью электромиографии признаки повреждения аксонов можно выявить еще до возникновения клинических проявлений заболевания. При неврологическом осмотре выявляются признаки дистальной симметричной полиневропатии. Поверхностная и глубокая чувствительность страдают примерно в одинаковой степени, однако у некоторых пациентов можно выявить преобладание тех или иных расстройств. При внешнем осмотре у больных отмечаются трофические изменения кожных покровов в дистальных отделах нижних конечностей (гиперпигментация, изъявления), а при рентгенологическом обследовании – выраженные изменения суставов (нейропатическая артропатия). Почти у 1/4 больных с АЛПНП имеются признаки вегетативной дисфункции, что может проявляться ортостатической гипотензией, гипотермией, нарушением зрачковых реакций, импотенцией, а также синдромом сонных апноэ. Считается, что повреждение периферической вегетативной нервной системы при алкоголизме (вазоматорные нарушения, гипотрихоз и др.) носит дозозависимый характер. Частые падения больных с АЛПНП могут быть обусловлены сенситивной атаксией, слабостью в дистальных отделах нижних конечностей и (или) сопутствующей мозжечковой атаксией. Как правило, у больных выявляются и другие осложнения алкоголизма – цирроз печени и печеночная энцефалопатия, алкогольная дегенерация мозжечка и др. Для этой категории больных характерна существенная потеря в массе тела, обусловленная нарушениями питания. Диагностика АЛПНП основывается на данных анамнеза, соответствующих клинических особенностях и результатах электромиографии. АЛПНП обычно плохо поддается лечению. Основными методами коррекции являются: прекращение злоупотребления алкоголя, сбалансированная диета и заместительная витаминотерапия. При выраженных болях и дизестезии может потребоваться назначение антиконвульсантов (карбамазепин до 600 мг/сут., клоназепам до 6-8 мг/сут., габапентина 900-3600 мг/сут.) и трициклических антидепрессантов (амитриптилин до 100 мг/сут.). Сбалансированная диета и добавление витаминов могут даже у больных, продолжающих злоупотреблять алкоголем, привести к улучшению состояния и уменьшению выраженности полиневропатических расстройств. 

8. Алкогольная миопатия. Частота встречаемости в популяции хронической алкогольной миопатии существенно выше, чем других форм миопатий, в том числе наследственного происхождения. Выделяют 2 формы поражения мышц при алкоголизме: острую алкогольную миопатию (ОАЛМ) и хроническую алкогольную миопатию (ХАЛМ). Патогенез этих расстройств связан с непосредственным токсическим действием этанола и продуктов его метаболизма (ацетальдегида) на мышечную ткань, а не с нарушениями питания или дефицитом витаминов (включая тиамин). ОАЛМ, протекающая с рабдомиолизом, является довольно редким осложнением и возникает примерно у 1% больных алкоголизмом. Обычно эта форма развивается после тяжелого запоя, больные предъявляют жалобы на мышечные боли, отечность мышц и слабость, преимущественно в проксимальных отделах конечностей. В этих случаях возможна ошибочная диагностика тромбофлебита. Некоторые факторы могут усиливать степень повреждения мышц, способствуя их механическому сдавлению (длительный сон в одном положении при одновременном приеме алкоголя и барбитуратов или наркотиков, механическое повреждение при развитии эпилептического припадка). В крови резко повышается уровень КФК, отмечается выраженная миоглобинурия. Результаты электромиографического исследования подтверждают первично-мышечный характер поражения. При биопсии мышц выявляется некроз мышечных волокон. Несмотря на лечение, 3/4 случаев острой некротизирующей миопатии с миоглобулинурией заканчиваются летально вследствие острой почечной недостаточности. ХАЛМ встречается часто – почти у 50% больных алкоголизмом; мужчины и женщины поражаются примерно с одинаковой частотой. Эта форма обычно развивается медленно – в течение недель или месяцев. Клинически она характеризуется похуданием мышц в проксимальных отделах конечностей, и примерно в половине случаев не сопровождается снижением мышечной силы или болями в мышцах. Несмотря на различия патогенеза, хроническая алкогольная миопатия часто сочетается с АЛПНП. Уровень КФК в крови не повышен, а при прекращении приема алкоголя симптоматика может регрессировать в течение 6-12 мес. 

3.2.3. 

ТЕМА: Коматозные состояния (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Понятие «коматозное состояние».

2. Классификация ком по степени тяжести.

3. Критерии смерти мозга.
4. Методика обследования больных.

5. Классификация ком по этиологическому и патогенетическому принципам.

Кома (греч. koma – сон, дремота) – бессознательное состояние, сочетающееся с отсутствием активных движений и реакции на внешнее раздражение, выпадением рефлексов и чувствительности, а также расстройством жизненно важных функций – дыхания и сердечной деятельности.
Причины развития коматозного состояния различны: инсульт, опухоль мозга, менингоэнцефалит, общие инфекции, травмы, эндогенные и экзогенные интоксикации (диабет, уремия, алкоголизм), эндокринопатии (аддисонизм, тиреотоксикоз). Основной признак первично-мозговой комы – наличие очаговых симптомов (анизокория, паралич, одностороннее снижение мышечного тонуса, анизорефлексия, ротированная стопа и т.п.). Патогенез комы в основном обусловлен поражением центральной нервной системы с отеком мозга, вследствие расстройства кровообращения (венозный застой, диапедезные кровоизлияния), нарушением обмена, (кислотно-щелочного состояния, электролитного состава и др.), гормонального баланса, накоплением токсических продуктов и др.
По тяжести коматозные состояния разделяют на три степени: I – легкое, II – средней тяжести и III – глубокое. При коматозном состоянии I степени в ответ на сильное болевое раздражение возникают адекватная двигательная реакция, корнеальные и сухожильные рефлексы сохранны, выявляется четкая реакция зрачков на свет (иногда они снижены, но вызываются). Функции дыхания и сердечной деятельности сохранены. Степень II коматозного состояния проявляется углублением расстройств: двигательная реакция на болевые раздражения исчезает, корнеальные, сухожильные и зрачковые рефлексы почти не вызываются. Нарушены глотание и функция тазовых органов, но сохранен кашлевой рефлекс. При коме III степени состояние больного крайне тяжелое: полная атония мышц и гипотермия, все рефлексы отсутствуют. Резко выражены нарушения дыхания и сердечной деятельности, отсутствует кашлевой рефлекс. Отдельные виды коматозных состояний характеризуются признаками, которые приведены ниже.
Апоплексическая кома: пожилой возраст больных, в анамнезе – гипертоническая болезнь, общий и церебральный атеросклероз, развитие комы острое, чаще днем, после волнений и физических напряжений, цвет лица – багрово-красный, шейные вены набухшие, нарушен ритм дыхания (стерторозное, Чейна-Стокса и др.). Часто развивается тошнота и рвота, пульс напряженный, артериальное давление высокое, анизокория, гемиплегия, опущен угол рта, щека парусит при дыхании, стопа ротирована кнаружи. Сухожильные рефлексы повышены, патологические рефлексы преимущественно разгибательной группы. Недержание мочи и кала. В крови – лейкоцитоз со сдвигом влево, в моче могут быть следы белка. На глазном дне – признаки гипертонической ретинопатии или ангиосклероза, мелкоточечные кровоизлияния. В ликворе – высокое давление, примесь эритроцитов, ксантохромия.
Диабетическая (гиперглпкемическая) кома развивается у больных сахарным диабетом с плохокомпенсированным уровнем сахара в крови. При коме пульс малый, частый, зрачки узкие, АД низкое; общая мышечная гипотония (глазные яблоки при надавливании «мягкие»), редкое дыхание (Куссмауля), изо рта – запах ацетона. В моче – глюкозурия, кетонурия, в крови – гипергликемия, иногда небольшая азотемия. На глазном дне – явление ретинопатии. В спинномозговой жидкости – небольшое повышение давления, высокие цифры глюкозы.
Гипогликсмическая кома: в анамнезе сахарный диабет или заболевания поджелудочной железы (инсулома). Постепенное развитие, возбуждение, слабость, чувство сильного голода: кожа бледная, влажная, дыхание поверхностное, дрожание конечностей, артериальное давление чаще повышено. Четко выражены менингеальные симптомы, сухожильные рефлексы оживлены. В крови – резкая гипогликемия.
Печеночная кома: заболевания печени в анамнезе, развитие чаще всего подострое. При осмотре больного кожа желтушной окраски, субэктеричиые склеры, петехии на слизистых оболочках и на коже. Своеобразный сладковатый запах изо рта. Уменьшение или увеличение печени, резкая ее болезненность при пальпации, судорожные подергивания в мышцах конечностей и туловища. В крови – билирубинемия, гипохолестеринемия, небольшая гипогликемия и азотемия.
Почечная (уремическая) кома: в анамнезе – заболевания почек с выраженным нарушением их функций. Развитие обычно подострое. Кожа бледная, иногда землисто-серая. Отеки на лице, веках, стопах, кистях рук. Изо тра – аммиачный запах. АД повышено. В крови – азотемия, креатининемия, гинеркалиемия, олигурия или анурия.
Эклампсическая кома развивается при беременности с явлениями нефропатии. Острое развитие комы с отеками, клонико-тонические судорогами, повышением АД. На глазном дне – нейроретинит с диапедезными кровоизлияниями. В моче – повышение содержания белка, эритроциты, лейкоциты.
Гипохлоремическая кома наблюдается при беременности с токсикозом и рвотой. В анамнезе непроходимость кишечника или стеноз привратника, неукротимая рвота. Сгущение крови, гипохлоремия.
Травматическая кома диагностируется при наличии на коже головы, туловища, конечностей следов ушибов, кровотечения изо рта, носа, ушей, менингеального синдрома, парезов конечностей. В спинномозговой жидкости нередко выявляется примесь крови.
Эпилептическая кома ставится при установлении судорожных припадков в анамнезе (эпилепсия). Периодически на фоне коматозного состояния возникают клонико-тонические разряды. На губах, языке – следы прикусов. Нередко наблюдается недержание мочи и кала.
Алкогольная кома возникает при злоупотреблении алкоголем в анамнезе, наличии запаха спиртного изо рта, тошноты, рвоты, гипотермия.
Диагноз надпочечниковой комы ставится при выявлении туберкулеза в анамнезе, резкого снижения веса больного, наличии меланодермии на лице, кистях рук, локтевых сгибах, в области сосков. Четко представлен период возбуждения со спутанностью сознания и галлюцинациями, коллапс. На ЭКГ – удлинение интервала PQ и понижение зубца Т. В крови гипонатриемия, гипохлоремия, гипогликемия.
При тиреотоксической коме в анамнезе, как правило, базедова болезнь, состояние резкого возбуждения, рвота, понос. Иногда – повышение систолического давления при низком диастолическом, в крови повышение содержания тироксина.
Лечение коматозных состояний зависит от этиологии. В качестве неотложных мер применяют средства, поддерживающие кровообращение и дыхание, купирующие рвоту и возбуждение.
Если апоплексическая кома вызвана кровоизлиянием в мозг, – коагулянты, ингибиторы фибринолиза, при показаниях – неотложное хирургическое вмешательство, при тромбозе сосудов мозга – эуфиллин, реополиглюкин, иногда антикоагулянты и фибринолизин. При диабетической коме – немедленное введение инсулина, при гипогликемической – глюкозы. Если коматозное состояние вызвано интоксикацией, рекомендуются форсированный диурез, обменное переливание крови, дезинток-сицирующие препараты и т. п.
Прогноз определяется причиной и стадией коматозного состояния, наиболее серьезен при апоплексической, уремической, эклампсической и травматической коме II и особенно III степени.
Кома III при отсутствии эффекта от проводимых реанимационных мероприятий может перейти в запредельную (терминальную), при которой наступает «смерть мозга», а жизнь больного поддерживается проведением реанимационных мероприятий: искусственное дыхание, поддержание сердечной деятельности и артериального давления.

Под смертью мозга понимается тотальный некроз или инфаркт мозга, включая ствол и первые шейные сегменты. При этом инфаркт мозга наступает при работающем сердце в условиях реанимации и непрерывной искусственной вентиляции легких, поддерживающей газообмен.

Формирование некроза мозга происходит в условиях последовательного включения четырех факторов:

· массивного нарастающего отека мозга;

· неуклонного повышения внутричерепного давления;

· уравновешивания внутричерепного давления с величиной системного артериального давления;

· падения перфузионного давления и прекращения кровотока в мозге.

Смерть мозга наступает по следующим причинам:

1) глобальная ишемия мозга – после остановки сердца;

2) при заболеваниях (черепно-мозговая травма, инсульты, опухоли, воспалительные процессы, токсические поражения нервной системы и др.), протекающих с нарастающим отеком мозга, вклинением продолговатого мозга в большое затылочное отверстие, остановкой сердца.
3.2.4. 

ТЕМА: Отек-набухание головного мозга (Патогенетические механизмы острых очаговых поражений головного мозга) (доктор медицинских наук, доцент Шанько Ю.Г.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Определение болезни.

2. Первичные повреждения мозга.

3. Механизмы сосудистого спазма.

4. Вторичные повреждения мозга.

Всякая болезнь представляет собой цепь адаптативно-приспособительных реакций в ответ на исходное повреждение ткани, которое может носить макроструктурный, микроструктурный или функциональный характер. Развитие патофизиологических механизмов болезни в любых органах и системах, в том числе и в головном мозге, вне зависимости от этиологического фактора, протекает по общим законам острого воспаления. Концепция болезни поврежденного мозга, сложившаяся, как результат многолетних исследований нейрофизиологов, нейрохимиков и клиницистов, рассматривает эти механизмы с позиций их единства. Определенные различия зависят от характера, вида и формы повреждающего воздействия.

При развитии патологических состояний, в первую очередь, происходит рассогласование химических систем контроля клеточного и тканевого гомеостаза, а их компоненты сами начинают оказывать повреждающее воздействие на клетку, примером чего может служить нарушение медиаторной функции глутамата и образование на его основе нейротоксических продуктов. Нейроны становятся объектом воздействия каскада нейродеструктивных процессов, вызывающих нарушения их структурной и функциональной целостности. Это сопровождается изменением уровня цитокинов и нейротрофических факторов, усилением экспрессии различных протекторных химических систем (антиоксидантных ферментов, ингибиторов апоптоза и др.), которые защищают целостность клеточного генома и структуры ДНК, поддерживают уровень компенсации поврежденных нейронов и глии.
Основным фактором формирования нейродеструктивных патологий является гибель нейрона. Причинами острой нейрональной деструкции являются эндогенные изменения, приводящие к развитию окислительного стресса. При этом важная роль принадлежит медиаторному дисбалансу с повышением уровня глутаминовой кислоты в нейрональных структурах, а также генетическим факторам, определяющим степень переносимости кислородного голодания, темп и выраженность развития ишемических изменений.

Первичные повреждения мозга, обычно необратимые, имеют очаговый морфологический характер. Уже с 30 минуты после инициирующего воздействия включаются такие тканевые реакции, как отек и набухание в очаге первичного повреждения. Выраженность этого процесса напрямую зависит от размеров повреждения, определяющих объем антигенного материала, подлежащего удалению, и от индивидуальной реактивности организма. Накопление воды в межклеточных пространствах мозга способствует отмыванию продуктов распада из очага некроза, снижению концентрации гистотоксических веществ и обеспечивает свободный доступ иммунокомпетентных клеток в эти очаги. По своей сути, локальный отек мозга является адаптативным саногенетическим процессом. Одновременно начинают формироваться геморрагические очаги с распадом форменных элементов крови. Распадающиеся некротические ткани первичного очага и локальные геморрагии приводят к формированию лейкоцитарных инфильтратов в субарахноидальных щелях и активации систем протеолиза.

По мере истощения адаптационных систем гистотоксические метаболиты накапливаются. Отмечается ишемическая гомогенизация клеточной цитоплазмы с гиперхроматозом ядер и изменением клеточных мембран. Развивающиеся при этом ацидоз, ионный дисбаланса, возрастание концентрации возбуждающих аминокислот, образование свободных радикалов и др. ведет к нарушению функции митохондрий, обеспечивающих энергетический обмен нейрональной ткани и поддержание внутриклеточной концентрации ионов Са⁺⁺. Наиболее патогенными являются супероксидные радикалы, особенно агрессивные в отношении фосфолипидов нейронных мембран. Развертываются местные процессы эндотоксемии и эндотоксикоза. Деградацию фосфолипидных структур мембран нейронов с высвобождением жирных кислот, в том числе и ненасыщенных, за счет активации фосфолипазного гидролиза стимулирует образование свободно-радикальных соединений – кислородных и гидроксильных. Агрессивные метаболиты включают механизмы разрушения нервных клеток (первичный некроз и апоптоз).

К концу первых суток за счет диапедезной миграции нейтрофилов зона полного некроза отчетливо ограничивается валом зернистых шаров и макрофагов. На фоне интенсивного лейкодиапедеза появляются признаки тромбоза отдельных вен и стаз крови, сопровождающиеся выраженной плазморрагией. Это приводит к гиперемии, возникает риск вторичных паренхиматозных кровоизлияний. Локальное нарушение венозного оттока способствует очаговому увеличению объема мозга, нарастанию внутричерепного давления.
При субарахноидальном кровоизлиянии любого происхождения эндотелиальная оболочка артерий разрушается, и этот процесс сопровождается выходом элементов крови в ликвор. Они инфильтрируют нервные стволы поверхностного адвентициального сплетения артерий мозга, обусловливая развитие локального артериального спазма. В его основе лежит изменение структуры эндотелия и гладкомышечных клеток с развитием фиброза сосудистой стенки за счет качественного изменения коллагена миофибробластов, что обусловливает сужение просвета артерий и усугубление ишемии мозговой ткани. Нарушение мозгового кровообращения на фоне сосудистого спазма, как и вследствие тромбоза поврежденных сосудов мозга, обусловливает вторичное расширение зоны ишемического поражения нервной ткани (penumbra) с формированием зон вторичных очаговых некрозов. Критическим является уровень объемного мозгового кровотока в 10-15 мл/100 г в 1 мин., который обусловливает гибель и первичный некроз нервной клетки через 6-8 мин.
Патобиохимические процессы формирования очагового поражения головного мозга включают три основных механизма: местную циркуляторную гипоксию, нарушение электролитного баланса в системе плазма – цереброспинальная жидкость, протеолиз (некролиз) очагов первичного разрушения мозговой ткани и экстравазальных элементов крови. При этом реакция тканей, граничащих с очагами деструкции, направлена на противостояние их повреждающим воздействиям, которые при неэффективности саногенетических механизмов детоксикации обусловливают прогрессирование ишемического повреждения мозга.
По мере нарастания локальных изменений увеличивается объем очага первичного повреждения за счет отека и набухания. Поскольку мозг располагается в замкнутой и нерастяжимой костной полости черепа, при значительном по объему антигенном раздражении физиологически целесообразная степень выраженности отека приводит к анатомическому диссонансу между сформировавшимся в патологических условиях объемом мозга и вместимостью черепной коробки. На фоне смещения мозга в полости черепа и перераспределения цереброспинальной жидкости нарушается ликвородинамика, что приводит к повышению внутричерепного давления, сдавлению магистральных артерий и дренирующих вен (циркуляторная гипоксия). По мере нарастания локальных изменений и перехода их на органный уровень доминирующим патофизиологическим механизмом становится внутричерепная гипертензия, реализующая несоответствие анатомических условий замкнутой полости черепа адаптативным реакциям саногенеза.
Расстройства системоорганизующих функций ЦНС вследствие нарушений нейродинамических процессов приводит к нарушению физиологических функций систем жизнеобеспечения (сосудодвигательного и дыхательного центров). На фоне обструктивных явлений в верхних дыхательных путях и аспирационного пульмонита (синдром Мендельсона) формируется вентиляционная дыхательная недостаточность с развитием гипоксической гипоксии. Изменяются условия циркуляции крови в малом круге: возникает спазм посткапиллярных сфинктеров в легких с увеличением периферического сосудистого сопротивления и повышением уровня систолического АД. Увеличение легочного венозного сопротивления способствует возрастанию капиллярного давления и шунтированию легочного кровотока с транссудацией плазмы и ателектазированием. Развивается отек легких, который нередко приводит к формированию «респираторного дистресс-синдром взрослых» («шокового» легкого).
Таким образом, адаптативно-приспособительная реакция, исчерпав свои компенсаторные возможности, превращается в мощный патогенетический фактор, порождающий, системную гипоксию смешанного типа и замыкающий еще один круг патологического процесса.
Устранение аутоантигенного субстрата, образующегося в результате первичного и вторичного ишемического повреждения мозга, происходит путем иммунной аутосанации. Однако при значительной и продолжительной внутричерепной гипертензии за счет нарушений кровообращения в гипоталамических отделах и гипофизе возникает интраселлярная гипертензия, которая обусловливает нейроэндокринно-иммунный дисбаланс и вызывает истощающее перенапряжение гормоно-продуцирующих систем. А адекватность нейроэндокринно-иммунной реакции в рамках механизмов общей и локальной воспалительной реакции определяет эффективность всего комплекса процессов аутосанации, компенсации и регенерации при повреждениях мозга.

3.2.5. 

ТЕМА: Вирусные поражения нервной системы (вызванные аденовирусами, вирусами Коксаки, ЕСНО, цитомегаловирусами, кори, гриппа, парагриппа) (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Аденовирусные менингиты.

2. Энтеровирусные (Коксаки, ЕСНО).

3. Цитомегаловирусная инфекция.

4. Триппозные парагриппозные менингиты, менингоэнцефалиты.

В Республике Беларусь острыми респираторными заболеваниями ежегодно страдает свыше 2 млн. человек. Наиболее актуальны из них поражения вирусами гриппа, парагриппа, адено- и риносинцитиальными вирусами. Эпидемия гриппа в РБ длится 5-6 недель, одновременно выявляются поливирусы. Клиническая картина вирусных поражений обусловлена сочетанием различных вирусов у каждого больного. 

Первое место по частоте и тяжести течения занимают гриппозные менингиты и менингоэнцефалиты. Частота поражения нервной системы в период эпидемий гриппа, колеблется от 0,3 до 6,5%. Ведущим в клинической картине является нейротоксический синдром, когда в течение первых двух дней с момента заболевания появляется комплекс симптомов: выраженная лихорадка (39-40(С); головная боль пульсирующего характера; боли при движении глазных яблок; светобоязнь, тошнота, рвота, сонливость или бессонница; ортостотические обморочные состояния; носовые микро- или макрогематурии; выраженный менингеальный симптомомороплекс; рефлексы орального автоматизма; горизонтальный нистагм; психомоторные возбуждение; клонико-тонические судороги.
Более чем у половины больных на глазном дне спазм артериальных сосудов и неравномерное расширение вен, нечеткость границ дисков зрительных нервов. Ликворное давление при проведении люмбальной пункции резко повышено, часто спинномозговая жидкость вытекает струей, более снижен (0,07-0,11г/л), цитоз 30-40-100 лимфацитов в 1 мкл., сахар, хлориды в норме. Люмбальная пункция приносит облегчение больному, уменьшаютя головные боли. Под влиянием дегидратирующей терапии (лазакс, сормантол, фуросемид) быстро регрессируют неврологические симптомы. 

Парагриппозные менингиты встречаются реже гриппозных и протекают более благоприятно, вирусы парагриппа – 4 различных серотипа. Заболевание характеризуется относительно медленным развитием, нерезко выраженными симптомами интоксикации с преобладанием поражения верхних дыхательных путей и гортани.

Изменения нервной системы при парагриппе характеризуются незначительными вегетативно-сосудистыми с общемозговыми расстройствами: 

- кратковременной лихорадкой (в течение 12-24 часов) 

- ринитами, ларингитами, фарингитами;

- нерезко выраженным оболочечным синдром;

- повышением ликворного давления с лимфоцитарным цитозом от десятков до сотни лимфоцитов, без применения хлоридов и сахара. 

Аденовирусные менингиты отличаются триадой симптомов:

- поражение верхних дыхательных путей (ринофарингиты, тонзиллиты, бронхиты, пневмонии); 

- пленочные конъюктивиты перитоконьюктивиты;

- увеличение лимфоузлов (паховые, подчелюстные и оболочечные, подмышечные). Общемозговые и оболочные симптомы выражены объективно. В ликворе – лимфоцитарный цитоз 100-200 клеток в 1мкл. При нормальном содержании белка, хлоридов и сахара. 

В отличие от гриппа лихорадка 2-3 волновая, длится в течение 1-2 недель. Одинаково часто болеют взрослые и дети. 

Энтеровирусные менингиты относятся к группе кишечных вирусов, вызывают серозный менингит. Это полиовирусы (polios-серый), вызывающие поражение серого вещества головного мозга. Энтеровирусы Коксаки А, В (31 тип) и ЭСНО (32 типа). 

Инфицирование идет алиментарным и воздушно-капельным путями. Наиболее часто поражается нервная система, мышцы и кожа, слизистая зева. В патогенезе заболевания различают 3 фазы:

- внедрение и размножение вируса в желудочно-кишечном тракте;

- нахождение вируса в крови и его гематогенное распространение;

- фаза проникновения вируса в  нервную систему.    

Острый серозный менингит Коксаки-этиологии отличается:

- острым началом с повышением температуры до 39-40(С;
- сильными головными болями с тошнотой, рвотой;

- двух-трехволновой лихорадкой с интервалами 1-2 или 3-5 дней;

- внутричерепной гипертензией;

- оболочечными симптомами с нарушением сознания, судорогами;

- мелкопятнистый макуло-папулезной сыпью на туловище и конечностях;

- прозрачным ликвором с лимфоцитарным цитозом 100-200 в/мкл, умеренным снижениембелка и повышенным давлением;

- болями в области живота, стимулирующими картину острого живота;

- гериангиной с серовато-белыми папулами. 

Острый серозный менингит ЭСНО-этиологии клинически неотличим от от менингита Коксаки.  

Энцефалиты на фоне экзантемных инфекций (корь, краснуха, ветряная оспа) относятся ко вторичным. Они чаще наблюдаются у детей, но могут быть у лиц молодого возраста и взрослых. Течение коревых энцефалитов тяжелое, нередко с грубыми нарушениями сознания, эпилептическими судорогами, психическими расстройствами и др. Они могут приводить к летальным исходам и оставлять тяжелые последствия. Течение краснушных и ветряночных энцефалитов более благоприятное, при них нередко на передний план выступают мозжечковые нарушения. Они часто сопровождаются общеинфекционными проявлениями, характерными для экзантемных инфекций (сыпь, респираторный синдром и др.). Причем симптомы энцефалита предшествовать кожным высыпаниям, развиваться одновременно с ними и, что встречается наиболее часто, следовать за общеинфекционным синдромом.

Среди вирусных энцефалитов очень тяжело протекает острый геморрагический лейкоэнцефалит Херста. По характеру патоморфологических изменений (очаги демиелинизации, фибриноидный некроз стенок мелких сосудов и вен, преимущественное поражение белого вещества мозга и др.) он относится ко вторичным, сопровождается высокой летальностью и при жизни практически не диагностируется.
В последние годы описан стволовой энцефалит ^ишера, природа которого не расшифрована. Для стволового энцефалита характерна триада синдромов: офтальмоплегия, арефлексия и атаксия. Описаны летальные исходы при этом заболевании.
Психические расстройства — частые проявления вирусных энцефалитов. Выраженность и характер их зависят от стадии, особенностей локализации, тяжести и течения болезни. В остром периоде в легких случаях определяются астения, ипохондричность, тревожно-тоскливое настроение либо эйфория; нередки психосенсорные нарушения. В тяжелых случаях на этом фоне или непосредственно развиваются расстройства сознания (оглушение, сопор, кома, сумеречное состояние, делирий, спутанность, «острый бред», которые могут сменять друг друга, сочетаться, рецидивировать, углубляться или ослабевать в зависимости от динамики других неврологических проявлении. Остро наступающее расстройство сознания – иногда первый клинический признак энцефалитов, маскирующий очаговую неврологическую симптоматику. В хронической стадии возможен рецидив психических расстройств, характерных для острого периода, на фоне астении и нарастающих психоорганических изменений. У некоторых больных развиваются симптомы депрессии, мании, аффективно-бредовые состояния, галлюцинаторно-параноидные картины, апатический и кататонический ступор, конфабулез, нестойкий синдром Корсакова, псевдопара. Стойкие психоорганические изменения при хроническом течении энцефалитов мтогообразны. Это снижение уровня личности, психопатбподобные картины (чаще при возникновении в детстве). Различные формы принимает непсихотический психоорганический синдром: у одних больных преобладает астения, у других — эксплозивность, эйфория, депрессия или апатия, у третьих нарушаются избирательность, целенаправленность психических процессов, способность дифференцировать значимость происходящего и аффективное отношение к окружающей среде. При этом могут иметь место импульсивность влечений, замедленность, однообразие мышления, эмоциональная малоподвижность. Реже наблюдаются органические периодические психозы (при поражении эпендимы желудочков мозга, гипоталамической области), эпилептический синдром, стойкий синдром Корсакова, парциальное или псевдопаралитическое слабоумие. У детей возможно развитие синдрома преходящего слабоумия (быстрая временная утрата навыков). Психоорганические изменения носят нередко резидуальный характер, им может быть свойственна тенденция к регредиентному течению (чаще у детей при активном лечении). Возможны декомпенсации (под влиянием дополнительных вредностей), прогредиентное развитие.

Диагноз. Вирусный энцефалит диагностируют на основании клинической картины, результатов вирусологического (серологического) и дополнительных методов обследования (электроэнцефалография, компьютерная томография, эхоэнцефалография, радионуклидная энцефалография и др.). Вирусологические методы исследования включают заражение клеточных культур и лабораторных животных инфицированным материалом от больных (кровь, цереброспинальная жидкость, слюна и др.) и умерших (мозг, внутренние органы и др.). При серологическом обследовании используют парные сыворотки крови и цереброспинальную жидкость в реакциях по определению специфических антител к предполагаемым возбудителям. Диагноз устанавливают при четырехкратном и более нарастании специфических анатител.

3.2.6. 

ТЕМА: Герпетическая инфекция (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Морфологические изменения в центральной нервной системы при острых герпетических энцефалитов.

2. Типы вирусов.
3. Клинические формы острых герпетических энцефалитов.

4. Стадии течения энцефалитов.

Герпетическая инфекция занимает второе место после гриппозной, однако часто не диагностируется, протекает в острой и хронической формах.

Морфологические изменения при острых герпетических энцефалитах отличаются некрозами в коре головного мозга с очагами гибели нейронов. В белом веществе идет демиелинизация, а в стволе головного мозга перивентрикулярные инфильтраты, кисты, некроз стенок сосудов с очагами кровоизлияний.

При хронических герпетических энцефалитах развивается очаговый склероз мягких мозговых оболочек, периваскулярный склероз сосудов, нарушение ликвороциркуляции, нарастает атрофический процесс головного мозга.

При герпетической инфекции развивается гигантоклеточная трансформация клеток головного мозга. Вирус проникает в ядро нервной клетки, размножается, ядро увеличивается в 3-4 раза, внутри него темные глыбки хроматина, это участки скопления вируса. Вирус репродуцируется, образуются вакуоли, комплекс вирусных включений («феномен тутовой ягоды»). В последующем нервные клетки сморщиваются с маленькими пикнотическим ядрами.

Выделено более 8 типов вируса герпеса. Среди них 1-ый тип – нейтртропные вирусы (опоясывающего лишая, простого герпеса).

Второй тип вируса герпеса поражает гениталии с пузырьками на слизистых оболочках. Нередко развивается бесплодие, хронические аднекситы.

Шестой тип вируса герпеса выявляется у больных рассеянным склерозом, а 7 и 8 типы вызывают лимфаденопатии и имеют отношение к онкологии.

При попадании вируса в кровь развивается вторичная вирусемия, проявляется стоматитами, пневмонией и протекает в виде латентной генерализованной вирусной инфекции.

Вирус герпеса распространяется по лимфатическим путям, а также гематогенно. Известны ольфакторный и невральный (аксоноплазматический) пути проникновения вируса в центральную нервную систему

Ранняя диагностика острых герпетических инфекций трудна, тат как клиника весьма полиморфна. Различают 5 типов начальных проявлений. Первый тип – общемозговые симптомы с общей слабостью, головными болями, лихорадкой, сонливостью. Второй тип начальных проявлений протекает с общемозговыми симптомами и у 50% больных с судорожным синдромом.

Третий тип – на фоне общемозговых симптомов, лихорадки появляются поясничные боли и слабость в ногах.

Четвертый тип преобладает у молодых, имеет инсультообразное начало с оглушенностью, сопором, комой.

Пятый тип – проявляется психическими нарушениями в виде нарушения памяти, дезориентации, снижения критики, а также диплопии, атаксии. Герпетическая инфекция поражает различные отделы нервной системы. Выделяют следующие клинические формы:

1-я – острый герпетический менингоэнцефалит;

2-я – острый герпетический энцефалит;

3-я – герпетический стволовой энцефалит;

4-я – герпетический энцефаломиелит;

5-я – диссеминированный энцефаломиелит.

При остром герпетическом мснингоэнцефалите (встречается у 20-25% больных) четко представлены общеинфекционные проявления и менингеальные симптомы. В клинике ведут сильные головные боли, лихорадка 3-5 дней, рвота, сопор, судороги. Со стороны черепных нервов – анизокория, недостаточность nVII, nXII. Менингеальные симптомы в течение 1-2 недель не коррелируют с плеоцитозом в ликворе, часто менингеальные симптомы слабо положительные, а в ликворе цитоз повышен до 300 и более лимфоцитов в 1 мкл; белок повышен до 3-4 г/л. Нередко развиваются односторонние парезы и эпиприпадки.

Санация ликвора наступает поздно на 20-30-й день), возможны рецидивы заболевания при выходе больных из комы. В таких случаях идет повторная вирусемия из очагов инфекции в лимфоузлах.

Острый герпетический энцефалит встречается наиболее часто (у 55-60% больных) среди всех герпетических поражений нервной системы. В клинической картине нет четких менингеальных симптомов. Начало заболевания с головной боли, лихорадки, далее развивается кома, глубокая кома при отсутствии реакции зрачков на свет, низком мышечном тонусе, возможно развитие эпилептического статуса. При ольфакторном пути проникновения вируса развивается парез глазных и мимических мышц, джексоновские судорожные припадки, афазия, алексия, апраксия, миоклонические подергивания мышц конечностей. Проникновение вируса в глубинные отделы мозга сопровождается поражением ядер четверохолмия, синдромом межъядерной офтальмоплегии, Гертвига-Мажанди, децеребрационной ригидностью.

Реже встречается бульбарная форма с вовлечением каудальной группы черепных нервов (nn IX, X, XI, XII).

Пик заболевания приходится на 8-10 день болезни с преимущественным поражением полушарий головного мозга. Однако это все-таки панэнцефалит, поэтому у больных имеет место отек головного мозга с выраженной внутричерепной гипертензией. При выходе из комы у больных долго отмечается дезориентация, задержка мышления, мозжечковые и экстрапирамидные расстройства, редкие эпиприпадки, долго сохраняется синдром акинетического мутизма.

Герпетический стволовой энцефалит отличается тяжелым течением, вовлечением в процесс ядер ряда черепных нервов (nn Ш, VI. VII пар), заинтересованностью заднего продольного пучка. Развивается нистагм, гемипарезы на противоположной стороне, альтернирующие синдромы Вебера, Фовилля, Авелисса.

Герпетический энцефаломиелит вначале проявляется парестезиями, болями в спине и ногах, а спустя 1-2 суток развивается нижний парапарез с тазовыми расстройствами и эпилептическими припадками корковой локализации.

Реже развивается картина диссеминированного энцефаломиелита с симптомами поражения коры, ствола головного и спинного мозга.

Значительный полиморфизм клинических симптомов острого герпетического энцефалита у взрослых позволяет выделить следующие стадии:

· стадия начальных проявлений (2-5 день) с преобладанием общеинфекционных симптомов типа ОРВИ (головная боль, повышенная утомляемость, лихорадка, признаки неадекватного поведения, гиподинамии, дезориентации);

· развернутая стадия (5-15 день) с нарастанием общемозговых нарушений в виде афазии, дисфагии, клонико-тонических судорог, сопора и комы. В этой стадии часто (36,1% случаев) наступает летальный исход при тяжелом течении больные погибают в состоянии децеребрационной ригидности, аппалического синдрома при генерализации инфекционного процесса.

· стадия стабилизации (16-30 день) сопровождается постепенным угасанием общеинфекционных и общемозговых симптомов с медленным восстановлением сознания. При выходе из комы преобладали нарушения в когнитивной сфере с нарушением памяти (ретроградная амнезия), интеллекта, утратой профессиональных навыков, речи, счета, письма. Среди очаговых симптомов имели место гемипарезы, гиперкинезы, атаксия.

· восстановительная стадия (свыше 1 мес. до 2-х лет) отличалась восстановлением памяти и интеллекта. Имела место повышенная раздражительность, головные боли, снижение работоспособности. У 15-20% больных отмечались выраженные нарушения психики, снижение интеллекта, деменция.

· в резидуальной стадии происходит процесс адаптации к дефекту, имели место пирамидные, экстрапирамидные нарушения, эпиприпадки.

3.2.7. 

ТЕМА: Вторичные воспалительные заболевания нервной системы (гнойные менингиты, туберкулезный менингит) 
(профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Туберкулезный менингит (патогенез, клиника, диагностика, лечение).

2. Гнойные менингиты:

- эпидемический цереброспинальный менингококковый менингит;

- вторичные гнойные менингиты;

- лечение гнойных менингитов.

Туберкулезный менингит является вторичным, так как человек с детства встречается с туберкулезной инфекцией. Однако он может быть и при отсутствии туберкулезного процесса во внутренних органах, т.е. как первичное проявление туберкулезной инфекции.

Частота его составляет около 3% от всех туберкулезных заболеваний взрослых. У детей он встречается несколько чаще, чем у взрослых.

Патологоанатомическая картина изменилась за последние годы. Если раньше, в дострептомициновую эпоху, преобладал творожистый в веществе головного мозга, то в настоящее время - продуктивное воспаление, слипчивый процесс, распространяющийся на диэнцефально-гипофизарную область, гидроцефалия с блокадой ликворных путей. Возможно образование петрификатов или мелких тромбов в сосудах. Поражаются оболочки преимущественно основания мозга, эпендима 3-4 желудочков и сосудистые сплетения.

Клиника полиморфная, начало заболевания постепенное, длительный продромальный период (3-4 и более мес.), а финал бурный. Вначале появляется адинамия, слабость, повышенная утомляемость, потливость, неустойчивость настроения, общая гиперестезия, корешковые боли. В последующем - головные боли, потеря аппетита, субфебрильная температура. Появление беспричинной рвоты на таком фоне, 3-4-х горбая температурная кривая указывают на начало менингита и является показанием для диагностической люмбальной пункции. Постепенно подкрадываясь, формируются оболочечные симптомы, вначале они слабо выражены, диссоциированы – при четком симптоме Кернига нет ригидности затылочных мышц или наоборот.

Ведущими в клинике являются вегетативно-сосудистые расстройства: низкое АД, лабильный пульс, стойкий дермографизм. Рано появляются признаки поражения черепных нервов (II, III, VI, VII пары) в виде снижения или неясности зрения, нерезкого двоения, небольшого птоза век, косоглазия.

На глазном дне могут быть обнаружены милиарные высыпания или хореоретинит!

Особенностью течения туберкулезного менингита в дострептомициновую эру было бурное течение с летальным исходом в течение 20-26 дней. Появление стрептомицина привело к хроническому течению в течение 3-5 месяцев и более, а затем бурным финалом.

При туберкулезном менингите рано угасают проксимальные рефлексы, снижается зрение с переходом в атрофию зрительного нерва, снижение слуха, рецидивирующее течение (1-1,5 года).

Различают ранние и поздние осложнения. Вначале развивается гидроцефалия, затем эпиприпадки локальные и генерализованные, глухота, слепота, а также парезы и параличи при менинговаскулярных формах.

С учетом локализации процесса различают следующие формы:

· классическая базальная;

· менингоэнцефалитическая; 

· менинговаскулярная;

· диффузная цереброспинальная.

Решающим в постановке диагноза туберкулезного менингита является исследование спинномозговой жидкости. Пунктировать больных следует многократно. При спинномозговой пункции выявляется умеренное повышение ликворного давления; жидкость прозрачная, слегка опалесцирующая, цитоз лимфоцитарный, сотни клеток. Возможно наличие нейтрофилов до 20%. Если количество нейтрофилов увеличивается, то это прогностически неблагоприятный признак, туберкулезный процесс течет ближе к гнойному.

Характерно снижение сахара в ликворе на 50% и более, вплоть до нуля, а также выпадение тонкой пленки. Увеличение белка в ликворе от 0,6 до 1,31 ‰ и более особенно при блокаде ликворной системы спаечным процессом.

Лечение туберкулезного менингита должно начинаться как можно раньше. Наиболее эффективны 4 специфических препарата: изониазид, рифампицин, этамбутол, этионамид. За последние годы эффективность лечения заметно снизилась в связи с появлением устойчивых форм туберкулезной палочки ко всем перечисленным препаратам.

Гнойные менингиты подразделяют на первичные (менингококковый, пневмококковый и др.) и вторичные (стафилококковый, стрептококковый, синегнойный, колобактериальный и др.).

Эпидемический цереброспинальный менингококковый менингит вызывается диплококком Вексельбаума, который уже в первые часы и сутки заболевания выявляется в носоглотке, ликворе, крови. Источником заражения служит только больной человек, среди населения от 1 до 3% носителей.

Клиника отличается коротким продромальным периодом от 2 до 7 дней в виде дискомфорта, общей слабости. Затем идет бурное начало заболевания с высокой температурой до 39°С и выше, ознобом. Многие больные точно называют час заболевания. Внезапно возникает потрясающий озноб, головные боли, тошнота, повторная, неукротимая рвота, реже головокружение. В 68% случаев на коже появляется гемморагическая пятнистая сыпь (мелкие, грубые пятна вплоть до некротических участков). Важный специфический признак заболевания – герпес на крыльях носа (из герпетических высыпаний можно выделить менингококк). 

Особенностью менингококкового менингита является нейротоксикоз, а нередко и судорожный синдром. При нейротоксикозе часто вовлекаются надпочечники, развивается надпочечниковая недостаточность.

Образование микротромбов в сосудах приводит к развитию синдрома диссеминированного внутрисосудистого свертывания.

Бактериальный шок – самое тяжелое осложнение менингококкового менингита. Внезапно повышается температура до 40°С и выше, потрясающий озноб, тахикардия, неравномерное дыхание, тяжелый сосудистый коллапс, сопор или кома. При таком тяжелом течении менингита трудно прогнозировать исход, часто он неблагоприятный.

Ликвор в первые часы болезни в 25% случаев не измененный, поэтому следует пунктировать больных повторно при нарастании клинических симптомов. В ликворе на 2-3 сутки высокий нейтрофильный цитоз (десятки тысяч в 1мкл.), он мутный, густой, белок от 1,0 до 16 г/л.

Особенности течения современных форм:

· крайне короткий инкубационный период, бурное течение;

· четко представлена сезонность (зимне-весенний период);

· характерны герпетические высыпания на губах, крыльях носа;

· частые пневмонии, миокардиты.

Вторичные гнойные менингиты (стафилококковый, стрептококковый, синегнойный, колобактериальный, после ЧМТ) являются осложнением гнойного отита, флегмоны, фурункулеза лица, абсцесса легких.

Клиника отличается бурным началом, выраженными оболочечными симптомами.

Гнойные менингиты часто дают абсцедирование мозга с прорывом гноя в желудочки мозга, отличаются в таких случаях крайне неблагоприятным течением. Абсцессы обычно оперируют в холодном периоде при образовании капсулы.

Терапия гнойных менингитов этиотропная, патогенетическая и симптоматическая. Назначают большие дозы пенициллина (от 12 до 32 млн. в сутки, через 4 часа, курс 7-10 дней); при комах лучше левомицетин по 2 млн. 2 раза в сутки, в таких случаях он оказывает бактериостатическое, а не бактерицидное действие и токсины не образуются. При тяжелом течении назначается преднизолон до 240 мг 2 раза в сутки внутривенно, дегитратирующая, дезинтоксикационная терапия.

3.2.8. 

ТЕМА: Паразитарные заболевания нервной системы (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Гельминтозы.

1.1. Нейроцистицеркоз.

1.2. Эхинококкоз нервной системы.

2. Протозойные инвазии. Нейротоксоклазмоз.

Гельминтозы.

А. Цистицеркоз нервной системы.

Цистицеркоз (ЦЦ) – гельминтоз, вызываемый личинкой свиного цепня, поражает головной и спинной мозг, скелетную мускулатуру, подкожную клетчатку, глаза, реже -внутренние органы и кости. Заражение человека яйцами гельминта происходит пероральным путем. Поражение головного мозга (ПМ) наблюдается в 80-90%, (СМ) спинного мозга – в 10% всех случаев ЦЦ. По патоморфологической локализации выделяют 4 формы ЦЦ: паренхиматозную, менингеальную, внутрижелудочковую и смешанную. Поражение СМ в свою очередь – на менингеальную, экстрамедуллярную, интрамедуллярную и смешанную формы. Изредка встречается изолированное поражение сплетений и отдельных периферических нервов. Заболевание отличается хроническим ремитирующим течением и полиморфизмом симптомов. Выделяют 5 основных клинических синдромов ЦЦ: гипертензивный, менингоэнцефалитический, окклюзионный, эпилептический и психопатологический. Ведущим синдромом является эпилептический – 60-625, реже гипертензионный (8,5%) и окклюзивный (8%). Наиболее серьезные осложнения и угрозу жизни для пациента представляет цистицеркоз IV желудочка с развитием брунсоновских приступов. Клиническая картина ЦЦ СМ соответствует хроническому рецидивирующему спинальному арахноидиту. Медуллярное поражение СМ чаще возникает на уровне шейного отдела; характерны асимметричные преходящие парезы рук сенситивного типа, ригидность мышц шейной мускулатуры. Проводниковые нарушения обычно представлены слабо. В период ремиссии симптомы поражения еле реагируют или стабилизируются. Этим ЦЦ СМ отличается от опухолей СМ, для которых характерны неуклонное нарастание симптоматики и блокада субарахноидального пространства. Поражение отдельных нервных стволов, сплетений, миалгический и псевдомиапатический синдромы наблюдаются как осложнения ЦЦ мышц, кожи и подкожной клетчатки.

Выделяют активные и неактивные формы нейроЦЦ. Активные формы представлены картиной менингита, менингоэнцефалита, развитием инфаркта мозга вследствие васкулита, вторичной или окклюзионной (желудочковой) гидроцефалгией. Неактивные формы: выявление при обследовании кальцификатов паренхимы, фиброза, вторичной гидроцефалгии.

Критерии диагностики ЦЦ.

1) Исследование ЦCЖ: наличие лимфоцитарного плеоцитоза, эозинофилов, увеличение содержания белка (у 50% больных), снижение уровня глюкозы, повышение внутричерепного давления (у 62% больных). 

2) Серологические реакции РСК и РНАГ с солитеровым и цистицеркозным антигенами крови (у 79%) и ликвора (у 90% больных).

3) Эозинофилия крови.

4) Компьютерная томография: патогномоничные кисты с кальцифицированным сколексом, расположенным эксцентрично у стенки кисты.

5) Офтальмоскопия. У 3% больных обнаруживается пузырь цистицеркоза в глазу. 

6) На рентгенограммах мягких тканей бедер, голеней, шеи обнаруживаются множественные петрификаты – «рисовые зерна» 3-8 мм. 

7) Выявление признаков полиорганного поражения: безболезненные инфильтраты в мышцах, подкожной клетчатки, поражения глаз, внутренних органов. 

Лечение: хирургическое, медикаментозное и комбинированное. Показания к хирургическому лечению: внутрижелудочковая локализация кисты; единичная однокамерная киста на поверхности мозга, вызывающая парциальные джексоновские припадки; ЦЦ 3ЧЯ и оптико-хизмальной цистерны.

Фармакотерапия. Основным этиотропнным средствам лечения ЦЦ ЦНС является празиквантел, назначается в суточной дозе 50 мг/кг в 3 приема в течение 2 недель. Проводится 1-5 курсов лечения. Применяют также: НПВС, хлоридин, сульфаниламиды, альбендазол 15 мг/кг/сут. внутривенно 8 дней. Основу патогенетической терапии составляет курсовое применение средних доз глюкокортикоидов (дексазон, метилпреднизалон, преднизалон) в течение 20-30 дней; для купирования тяжелых форм менигоэнцефалита – большие дозы метилпреднизолона 250-500 мг/сут. или дексазон 12-18 мг/сут. Систематическое лечение заключается в назначении антиконвульсантов, диуретиков, вазоактивных препаратов, анальгетиков, транквилизаторов, витаминов. При полиорганном поражении добавляют курс альфа-интерферона. 

Поражения нервной системы при токсоплазмозе.

Поражение нервной системы токсоплазменной (ТП) этиологии – частая форма паразитарных заболеваний ЦНС. ТП инфицировано до 30% населения. Возбудитель относится к «простейшем», заражение человека происходит пероральным путем при употреблении загрязненных продуктов или при переливании крови, возможно внутриутробное заражение плода от больной матери через плаценту. Токсоплазмы из кишечника проникают в регионарные лимфоузлы, даже в лейкоциты крови, распространяются по всему организму. При нормальном иммунитете из крови они вскоре исчезают, но сохраняют способность к пролиферации деструктивным изменениям в ЦНС и глазах, а в других тканях уже не обнаруживаются. ГЭБ оказывается преградой для антител. Паразитарные цисты персистируют в различных тканях хозяина в течение всей жизни. Они могут стать источником повторной паразитемии у больных с хронической бессимптомной инфекцией и причиной рецидивов болезни при ослаблении иммунитета. 

Клинические варианты ТП: врожденный и приобретенный. Врожденный вариант ТП характеризуется внутриутробным менингоэнцефалитом, последствиями которого являются параличи, гиперкинезы, эпилептические припадки, отставание в умственном развитии. Приобретенный ТП может протекать в острой и хронической форме. Выделяют 5 клинических форм: лимфоаденопатическая, экзантемная, менингоэнцефалитическая, глазная, миокардитаческая. Инкубационный период заболевания – 2 недели. Острый токсоплазменный энцефалит протекает более тяжело, чем вирусный. Это единственная форма данной патологии, при которой эффективна этиотропная терапия. Поражение НС проявляется общемозговыми, менингеальными симптомами, парезами и параличами, эпилептическими припадками. Он нередко заканчивается летально. Острые формы ТП редки. Чаще (90%) других встречается первично-хроническая форма болезни (ХТП), при которой от момента заражения до клинических проявлений могут пройти месяцы. Хронический нейротоксоплазмоз – энцефалит с поражением черепных нервов, пирамидных путей и мозжечка. Могут быть нарушения терморегуляции, гиперсомнический синдром, нейроэндокринный, миастенический и др. ТП-энцефалит нередко сопровождается психическими нарушениями. Возможны поражения спинного мозга: миелиты, менингомиелиты, синдром рассеянного склероза, спинальной амиотрофии.

Диагностика ТП: 

1) анамнестические сведения о наличии выкидышей, рождения детей-уродов;

2) периферическая кровь: лейкопения, эозинофилия, относительный лимфацитоз и моноцитоз, тромбоцитопения, ускоренная СОЭ;

3) выявление возбудителя в мазках и биоптатах из лимфоузлов, мышц, ликвора.

4) иммунологические критерии: РСК положительна со второй недели и максимум ко 2-4 мес. болезни (1:180-1:320), РНИФ (1:130-1:5000) четырехкратное увеличение титра специфических IgG-антител и/или IgМ.

5) нейровизуализация: КТ/МРТ ГМ – один или более очагов с кольцевидным накоплением контраста по периферии;

6) ЦСЖ: лимфоцитарный плеоцитоз и повышение белка;
7) вспомогательная диагностика – выявление патологии глаз (конъюнктивит, увеит), признаков полиорганного поражения, обызвествление сосудистых сплетений, гиперостоза костей свода черепа, признаков гидроцефалии.

Диагностика хронических форм ТП довольно сложна. Латентный ТП может сопутствовать разным заболеваниям ЦНС и СПИДу.

Лечение: Латентные формы не требуют какого-либо лечения. Наибольшие трудности связаны с терапией хронических форм ТП. Антибиотики и химиопрепараты не действуют на цисты. Этиотропное лечение: препараты группы пириметамина (хлоридин 50 мг/сут., тримахин, дароприм). Комбинации пириметаминов и сульфаниламидов (бактрим, бисептол) циклами по 5-7 дней с перерывами в 7-10 дней (курс № 3 цикла лечения).

В перерывах между циклами прием фолиевой кислоты в дозе 0,01/сут. (профилактика угнетения функции костного мозга).

Контрольные исследования крови 2 раза в неделю, тесты на функцию печени и почек. Диагноз церебрального ТП подтверждается уменьшением (исчезновением) симптомов через 2 недели и данными нейровизуализации – уменьшением перифокального отека и размеров очагов в течение 3-4 недель.

3.2.9. 

ТЕМА: Синдром Гийена-Барре (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Этиология, патогенез, патоморфология.
2. Диагностические критерии СГБ.

3. Клинические формы СГБ.

4. Течение СГБ (периоды).

5. Основные принципы терапии.

В 1916 г. Гийен, Барре и Штроль описали особую форму первичной полиневропатии. Вначале авторы полагали, что заболевание, получившее название синдрома Гийена-Барре (фамилию третьего автора несправедливо исключили), имеет благоприятный прогноз. Однако, как выяснилось позже, при СГБ возможен летальный исход из-за развития восходящего паралича и дыхательной недостаточности. По современным представлениям, употребляющиеся неврологами термины «синдром Гийена-Барре», «синдром Ландри», «синдром Ландри-Гийена-Барре-Штроля» по существу обозначают одно и то же заболевание. Международная классификация болезней X пересмотра включает «синдром Гийена-Барре». Заболеваемость СГБ составляет 1-2 случая на 100 000 населения в год, одинаково часто встречается в разных регионах, в любом возрасте, у мужчин несколько чаще, чем у женщин, составляет около 20% всех полиневропатий. 

Этиология, патогенез, патоморфология. Возбудитель пока не обнаружен. В анамнезе этих больных часто выявляются различные вирусные и бактериальные инфекции, что свидетельствует о неспецифичности этиологических факторов. В острой фазе болезни в сыворотке крови обнаруживаются антитела к миелину периферических нервов, повышается относительное число активных Т-клеток, снижается число Т-супрессоров, отмечается высокая вариабельность общего числа лимфоцитов. Реакция гуморального иммунитета проявляется резким увеличением концентрации IgM, IgА, циркулирующих иммунных комплексов, общей гемолитической активности комплемента и количества В-клеток. Под действием тех или иных патогенов инициируются антигеноспецифичные Т- и В-клетки, появляются циркулирующие антиганглиозидные или антигликолипидные аутоантитела, развиваются местные клеточные воспалительные реакции, активируется комплемент с отложением мембранолитического атакующего комплекса на миелиновой оболочке периферических нервов в области перехватов Ранвье; начинается и бурно нарастает инвазия миелиновой оболочки нервов сенсибилизированными макрофагами. Демиелинизация происходит вследствие проникновения макрофагов через основную мембрану, окружающую аксон, с дальнейшей отслойкой и фагоцитозом компонентов миелиновой оболочки. Важную роль в патогенезе СГБ играют метаболические нарушения. Отмечаются изменения в системе перекисного окисления липидов (ПОЛ). Поскольку мембраны шванновских клеток образованы в основном липидами, активация ПОЛ способствует их дестабилизации и разрушению; повышается проницаемость барьера между кровью и периферическими нервами. Патоморфологические изменения характеризуются клеточной инфильтрацией структур периферической нервной системы лимфоцитами и макрофагами с последующей деструкцией миелина. Сформулированы диагностические критерии заболевания Национальным институтом по изучению неврологических, коммуникативных расстройств и инсульта (США). Выделяют обязательные критерии: 1) прогрессирующая мышечная слабость более чем в одной конечности; 2) выраженность вялого пареза варьирует от минимальной слабости до тетраплегии; 3) угнетение сухожильных рефлексов вплоть до арефлексии; вспомогательные критерии: 1) признаки  двигательных нарушений, другие симптомы развиваются быстро, но прекращают нарастать к концу 4-й недели от начала болезни; 2) относительная симметричность поражения; симметричность редко абсолютная; обычно, если одна конечность поражается, то противоположная также быстро вовлекается в процесс; 3) легкая степень чувствительных нарушений; четкий (проводниковый) уровень сенсорных расстройств – критерий исключения заболевания; 4) вовлечение в патологический процесс черепных нервов (наиболее характерно поражение лицевого нерва); 5) восстановление: обычно начинается через 2-4 недели после прекращения нарастания симптомов; 6) синдром вегетативной дисфункции; 7) обычное отсутствие лихорадочного периода в начале заболевания; лихорадка не исключает СГБ, но предполагает возможность другой болезни, интеркуррентной инфекции; 8) положительная динамика в ответ на иммуносупрессивную терапию; 9) идиопатический (первичный) характер процесса; отсутствие достоверно установленных причин поражения периферических нервов, таких, как дифтерия, другие токсические и инфекционные заболевания, имитирующие СГБ; 10) повышение уровня белка в цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) через 1 неделю после появления симптомов болезни при том условии, что количество мононуклеарных лейкоцитов обычно не превышает 10 клеток в 1 мм3 (если число клеток более 20, необходимо быть предельно внимательным; диагноз неправомочен, когда это число превышает 50); наличие полиморфноядерных лейкоцитов в ЦСЖ – признак, вызывающий серьезные сомнения в диагнозе; 11) нарушение проводящей функции нервов по электронейромиографическим (ЭНМГ) данным в период течения заболевания приблизительно в 80% случаев; снижение скорости проведения возбуждения более чем по одному нерву ниже минимального значения нормы; 12) отсутствие тазовых (спинальных) расстройств; нарушение функции сфинктеров в начале заболевания (в первые минуты, часы) – признак, вызывающий сомнение в диагнозе; стойкие, длительно сохраняющиеся сфинктерные расстройства – критерий исключения СГБ.

В настоящее время благодаря детальным клиническим, иммунологическим и электрофизиологическим исследованиям общепризнано, что под названием синдром Гийена-Барре объединены различные формы острых демиелинизирующих и аксональных полиневропатий. В рамках СГБ выделяют: острую воспалительную демиелинизирующую полиневропатию (ОВДП), острую моторную аксональную невропатию (ОМАН) и как ее вариант – острую моторно-сенсорную аксональную невропатию (ОМСАН), а также острую воспалительную полиневропатию Фишера. ОВДП характеризуется преимущественно проксимальными парезами, более выраженными в ногах, чувствительными нарушениями. При этом в процесс часто вовлекаются черепные нервы и дыхательная мускулатура. Эта форма составляет до 75-80% всех случаев и в основном встречается в Европе, Америке и Австралии. При ЭНМГ выявляются нарушения, обычные для первичной демиелинизации. ОМАН обычно протекает как чисто двигательный вариант СГБ с тенденцией к развитию более выраженной дистальной мышечной слабости без вовлечения черепных нервов. На ее долю (вместе с более редким вариантом – ОМСАН) приходится примерно 20% всех случаев. Наиболее часто она наблюдается в Азии, особенно в Китае и Японии, преимущественно у детей и подростков. При ЭНМГ в данных случаях выявляются обычно только очень легкие признаки деструкции миелина, что позволяет относить к этой форме лиц с первичным аксональным поражением, которое, как правило, прогностически наиболее неблагоприятно. Острая воспалительная полиневропатия Фишера среди всех больных с СГБ составляет около 3%, наблюдается преимущественно в неазиатских странах. Заболевание характеризуется двусторонней, относительно симметричной слабостью глазодвигательных мышц и птозом, координаторной и статической атаксией преимущественно мозжечкового типа, арефлексией в нижних и верхних конечностях к концу 1-й недели заболевания, прогрессированием всех этих симптомов в течение периода, составляющего от нескольких дней до 3 недель, отсутствием или наличием легких субклинических чувствительных и двигательных нарушений в конечностях, на лице, легким повышением уровня белка в ликворе, снижением скорости проведения по двигательным волокнам при ЭНМГ. 
Традиционно в течение классического монофазного СГБ выделяют 3 периода: 1) острый – нарастание неврологических нарушений (не более 3-4-х недель); 2) период стабилизации (в среднем 10-14 дней), когда нет четкой тенденции к прогрессированию или регрессу симптомов; 3) восстановительный период (его длительность варьирует в широких пределах – от нескольких недель до нескольких месяцев, 1,5-2-х лет; чаще – 6 месяцев). 

Лечение СГБ включает: I) специфические терапевтические мероприятия: 1) внутривенное введение иммуноглобулинов класса G («Bioven», «Sandoglobulin», др.) – 0,4 г/кг веса ежедневно – 5 дней (на курс – 2 г/кг); 2) программный плазмаферез (35-40 мл на кг веса обменивается за 1разовый сеанс; на курс –140-160 мл на кг веса) – альтернатива ВВИГ; 3) кортикостероиды – при отсутствии возможности проведения вышеуказанных методов терапии; II) неспецифические: 1) ежедневный особый уход за больными – переворачивание в постели, уход за кожей, профилактика пролежней; 2) санация рото-носоглотки, трахеобронхиального дерева (при ИВЛ); 3) постановка назогастрального зонда и кормление больного при необходимости; 4) защита глаз; 5) контроль за состоянием мочевого пузыря и кишечника; 6) купирование разного рода осложнений, прежде всего, дыхательных и бульбарных нарушений; 7) введение адекватного объема жидкости; 8) лечебная  гимнастика и ежедневный массаж; 9) психологическая поддержка. В настоящее время своевременное применение эффективных методов терапии может резко изменить естественный характер течения заболевания и предупредить неблагоприятные варианты его развития. СГБ – одно из тех редких заболеваний нервной системы, при котором в большинстве случаев возможно возвращение пациента к прежней профессиональной деятельности. Это предполагает особую ответственность врачей за судьбу данной категории больных.  
3.2.10. 

ТЕМА: Рассеянный склероз: классификация, патогенез, клиника, лечение (профессор, доктор медицинских наук 
Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Определение. Этиология и патогенез.

2. Клинические формы.

3. Варианты течения рассеянного склероза.

4. Лечение рассеянного склероза.

Рассеянный склероз (PC) – хроническое демиелинизирующее заболевание, протекающее с обострениями и ремиссиями, при котором поражается преимущественно белое вещество головного и спинного мозга. При PC избирательно страдает миелин и долго сохраняется осевой цилиндр, образуются мелкие бляшки вследствие интенсивной астроцитарной реакции. Поражается проводящая система – пирамидная, мозжечковая, оптическая. На месте погибших нервных волокон развивается глиофиброз.

Этиология и патогенез PC окончательно не выяснены. Заболевание развивается у лиц с генетически неполноценной иммунной системой и типом метаболизма, в северных широтах. Имеют значение инфекционно-аллергические факторы, возможно вирусной природы.

PC занимает от 4,7 до 10,5% в структуре болезней нервной системы и имеет тенденцию к росту, особенно за последние годы. Заболевание встречается у молодых (18-25 лет). В клинической картине наиболее характерна многоочаговость процесса. Из черепных нервов чаще всего страдает II, III, VI, VIII (вестибулярная порция) пары.

Оптические нарушения носят преходящий характер. Ранний симптом PC – ретробульбарный неврит и снижение остроты зрения до светоощущения при нормальном глазном дне. Может быть также концентрическое сужение поля зрения, особенно на цвета, скотомы, побледнение височных половин дисков зрительных нервов или атрофия n.opticus.

Вестибулярные нарушения проявляются головокружением, вестибулярной гиперрефлексией, выявляемой при калорических и вращательных пробах. Двигательные нарушения проявляются чаще нижним спастическим парапарезом, а верхние конечности вовлекаются позднее и страдают в меньшей степени. Иногда первый симптом PC – повышенная утомляемость ног или пароксизмальное повышение мышечной спастичности при ходьбе. Нередко у больных PC имеет место мышечная гипотония в сочетании с сухожильно-надкостничной ниперрерфлексией и патологическими рефлексами.

Координаторные нарушения – один из ведущих синдромов при PC. Они проявляютя атаксией в руках, ногах, гиперметрией, интенционным дрожанием, скандированной речью; изменением почерка (мегалографией), атактической (пьяной) или пружинящей походкой.

Чувствительные нарушения носят преимущественно субъективный характер: чувство онемения в конечностях, парестезии, ощущение пробегания электрического тока по позвоночнику. Частый симптом рассеянного склероза – снижение вибрационной чувствительности на руках, ногах до 2-5 сек. (норма до 15 сек.). Психические нарушения проявляются в виде эмоциональной неустойчивости, раздражительности, плаксивости, иногда эйфории, быстрой истощаемости. Постепенно нарастают интеллектуально-мнестические расстройства.

Первое обострение PC чаще проявляется моносимптомами: оптическими, преходящей слабостью и онемением в руке, ноге. Второе и последующие обострения сопровождаются появлением новых симптомов.

Редкие симптомы рассеянного склероза: аменорея, анорексия, насильственный смех, головные боли, раннее снижение критики. Они являются нетипичными и часть осложняют раннюю диагностику PC.

Д.А. Марков и А.Л. Леонович описали синдромы клинической диссоциации в оптической, вестибулярной, двигательной, чувствительной сферах и спинномозговой жидкости.

В оптической сфере – при нормальной остроте зрения отмечается побледнение дисков зрительных нервов с височной стороны, сужение полей зрения на цвета, появление скотом, или, наоборот – при нормальном состоянии глазного дна (ретробульбарный неврит) наблюдается падение остроты зрения до светоощущения.

В кохлео-вестибулярной сфере выявляется вестибулярная гиперрефлексия при нормальной функции кохлеарного нерва, а также часто отсутствие спонтанного и наличие грубого экспериментального вестибулярного нистагма.

В двигательной сфере – наличие патологических симптомов при сохранении силы и мало измененном мышечном тонусе, или наличие мышечной атрофии при высоких сухожильных рефлексах; угасание поверхностных брюшных рефлексов при сохранности глубоких.

В чувствительной сфере – раннее снижение вибоационой чувствительности на ногах, руках при сохранности поверхностной и глубокой. В спинномозговой жидкости – паралитическая реакция Ланге с коллоидным золотом – обесцвечивание в первых пяти пробирках при нормальном содержании белка (коллоидно-белковая диссоциация).

Классификация рассеянного склероза, предложенная О.А. Хондкарианом, И.А. Завалишиным (1986) включает две формы: цереброспинальную и спинальную.

Д.А. Марков, А.Л. Леонович (1965) выделяют дополнительно еще 4 формы: мозжечковую, оптическую, острую, стволовую и подострый стволово-мозжечковый вариант.

Цереброспинальная форма наблюдается у 50% больных PC, отличается вовлечением З-ч и более сфер: пирамидной, мозжечковой, оптической.

Спинальная форма – атипичная, преобладает нижний спастический парапарез со спастической походкой, снижением вибрационной чувствительности при сохранности проводниковых видов чувствительности. Выделяют псевдотабетический вариант спинальной формы со спастико-атактической походкой вследствие нарушения суставно-мышечной чувствительности.

Для постановки диагноза необходимо искать надочаговые симптомы: битемпоральная бледность дисков зрительных нервов, сужение полей зрения на цвета, вестибулярную гиперрефлексию, синдромы клинической диссоциации в других сферах, и др.).

Мозжечковая форма PC отличается наличием групп мозжечковых симптомов: интенционное дрожание, гиперметрия, скандированная речь, спонтанный нистагм, (горизонтальный, вертикальный), экспериментальная вестибулярная гиперрефлексия, межъядерная офтальмоплегия, атактическая походка.

Выделяют гиперкинетический вариант мозжечковой формы при которой ведет крупноразмашистый гиперкинез покоя, усиливающийся при волнении, ходьбе, выполнении координаторных проб.

Оптическая форма PC характеризуется прогрессирующим снижением остроты зрения. Сначала наблюдается снижение зрения на одного глаза, затем обеих, концентрическое сужение полей зрения, особенно на цвета.

Дополнительные симптомы сухожильно-надкостничная и вестибулярная гиперрефлексия, патологические рефлексы при выпадении брюшных, снижение вибрационной чувствительности.

Стволовая (острая) форма PC быстро прогрессирует, проявляется головными болями со рвотой, двоением, нистагмом, нарушением глотания, парезами взора, снижением остроты зрения, альтернирующими синдромами Вебера, Фовилля, Мильяр-Гублера. Стволово-мозжечковый (подострый) вариант этой формы имеет более доброкачественное течение, переходит в хроническую цереброспинальную форму. В клинике ведут координаторные нарушения.

По характеру течения выделяют 4 формы PC: ремитирующий (РРС), вторично-прогрессирующий (ВПРС), первично-прогрессирующий (ППРС) и доброкачественное течение (ДРС).

РРС отличается эпизодическими обострениями с полным или частичным восстановлением симптомов и стабильной фазой между экзацербациями.

ВПРС характеризуется постепенным нарастанием неврологического дефицита с обострениями и без них у пациентов, ранее имевших РРС. Постепенно более чем у половины больных РРС переходит во ВПРС, а спустя 20-25 лет почти все больные рассеянным склерозом имеют ВПРС с инвалидизацией.

При ППРС постепенно нарастают неврологические симптомы, обострения встречаются редко. В клинике превалируют неврологические спинальные симптомы, течение неблагоприятное.

Доброкачественная форма PC встречается у 5-6% больных, течение с редкими обострениями, длительными ремиссиями, больные долго сохраняют трудоспособность. Лечение PC является патогенетическим и симптоматическим. Радикальных методов терапии не существует. При обострении PC в тяжелых случаях назначаются глюкокортикоиды (метилпреднизолон, медрол, урбазон, дексаметазон и др.) с корректорами (фуросемид, аспаркам, вит. Е).

Проводится также плазмаферез, назначение антигистаминных препаратов и витаминов В1В6. При выраженной спастичности назначается баклофен, тизанидин (сирдалуд), треморе – пропанолол, циклодол; наличии тазовых нарушений – ректальная стимуляция мочевого пузыря.

Для профилактики обострений PC используются Р-интерферон, копаксон (СОР-1). Физиотерапия включает ультрафиолетовое облучение по полям, низкочастотный ультразвук паравертебрально, микроволновую терапию на область шейных симпатических узлов, а также ЛФК в виде дозированной координаторной гимнастики.

3.2.11. 

ТЕМА: Хронические прогрессирующие демиелинизирующие заболевания (лейкоэнцефалиты, панэнцефалиты) (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Лейкоэнцефалиты: основные этиологические факторы, особенности клиники и диагностики.

1.1. Лейкоэнцефалит Шильдера.

1.2. Лейкоэнцефалит Бало.

1.3. Лейкоэнцефалит Армстронга.

2. Медленные вирусные инфекции.

2.1. Энцефалит Ван-Богарта.

2.2. Прогрессирующая мультисистемная лейкоэнцефалопатия.

2.3. Губчатые энцефалиты (прионные болезни).

Лейкоэнцефалит (ЛЭ) – воспалительный процесс головного мозга с преимущественным поражением белового вещества, характеризующийся демиелинизацией. Наиболее характерная локализация процесса – базальные ядра, ассоциативные связи между долями мозга, что определяет доминирующее нарушение психики в клинике ЛЭ. 

Выделяют группу медленных вирусных инфекций: 1) энцефалит Ван-Богарта, 2) прогрессирующая мультифокальная лейкоэнцефалопатия, 3) губчатые энцефалопатии (прионные болезни). Критерии медленных инфекций: длительный инфекционный период, медленно прогрессирующее течение, своеобразие поражения органов и тканей (спонгиозные изменения), неизбежный фатальный исход. Особенности подострых склерозирующих ЛЭ (панэнцефалитов): протекают без температурной реакции (лихорадка появляется только в терминальную стадию), характерно поражение подкорковых структур с возникновением гиперкинезов или ригидных акинезов. Заболевание развивается главным образом у детей и подростков после перенесенной нейроинфекции, реактивации вируса простого герпеса под влиянием различных факторов.

Подострый склерозирующий панэнцефалит Ван-Богарта. Этиология: возможно вирус кори, который активизируется через 6-7 лет после вакцинации. Начальные проявления заболевания зависят от локализации поражения той или иной зоны головного мозга: 1) психические расстройства (лобная доля), 2) центральные расстройства зрения (затылочная доля), 3) речевые нарушения и апраксия (теменно-височная область) или 4) эпилептические припадки (височная доля). В развернутой стадии заболевания ведущими являются: ранний распад высшей нервной деятельности и выраженный экстрапирамидный синдром. У большинства больных возникают миоклонии конечностей и туловища, которые могут становиться причиной внезапных падений и нарушений ходьбы. Присоединяются эпилептические припадки. В среднем через 6-12 месяцев развиваются деменция, спастический тетрапарез, слепота. В 1 стадию заболевания наблюдается астенизация и легкие когнитивные расстройства (снижение внимания, памяти, поведения). 2 стадия характеризуется появлением хореических и атетозных гиперкинезов. В 3 стадию процесса возникают тетрапарезы, децеребрационная ригидность и нарушения речи (афазия). Диагностика. Исследование ликвора: повышение титра противо-коревых антител и содержания гамма-глобулинов. Нейровизуализация (МРТ) выявляет множественные двусторонние очаги повышеной интенсивности сигнала в Т2 режиме в области коры и подкоркового белого вещества. Позднее появляется атрофия больших полушарий и мозжечка. На глазном дне определяется атрофия или отек дисков зрительных нервов. ЭЭГ: характерные стереотипные вспышки высокоамплитудных волн, синхронные с миоклоническими подергиваниями. Течение неуклонно прогрессирующее, средняя продолжительность жизни – 1-2 года.  

Панэнцефалит Шильдера. Этиология и патогенез неизвестны. Патоморфологически определяется диффузная демиелинизация подкорковых структур, мозгового ствола с периваскулярным отеком, гиперплазией глии и повышением внутричерепного давления. Помимо больших размеров повреждений, эти форма заболевания отличается от других вариантов рассеянного склероза более частым возникновением в детском и подростковом возрасте и скоростью, с которой она может прогрессировать, приводя к инвалидизации в течение нескольких месяцев. Характеризуется возникновением симптомокомплекса: нарушением интеллекта, падением зрения (в результате ретробульбарного неврита или за счет поражения субтенториального слоя затылочной доли) и сочетанием пирамидных и экстрапирамидных расстройств. Формы течения заболевания (по А.Юба): прогрессирующая, мультифокальная (с ремиссиями как при рассеянном склерозе), псевдотуморозная (с психическими расстройствами), тип Мари-Фуа (с ремиссией). Диагностика. При исследовании цереброспинальной жидкости определяется гиперпротеинорахия и редко – умеренный лимфоцитарный плеоцитоз. Больные погибают через несколько месяцев от начала заболевания  или через 10-12 лет.

Прогрессирующая мультисистемная лейкоэнцефалопатия – вирусное (вирус джеймстаун каньон) демиелинизирующее заболевание, возникающее у пациентов с иммунной недостаточностью на фоне лимфомы, лейкоза, СПИДа, туберкулеза, саркоидоза. Особенности заболевания: нет системных признаков инфекции, нет проявлений гипертензионного синдрома. Клиника: подостро прогрессирующий гемипарез, гемианопсия, иногда потеря зрения, атаксия, дизартрия, когнитивные нарушения вплоть до деменции; течение быстро прогрессирующее. Диагностика. С помощью полимеразной реакции (ПЦР) в ликворе выявляют ДНК вируса JC. На Т2 взвешенных изображениях  МРТ – множественные очаги повышенной интенсивности в полушариях, стволе, мозжечке и/или спинном мозге. Биопсия мозга с последующей электронной микроскопией: демиелинизация, вирусные частицы в ядрах олигодендроцитов, гигантские астроциты. 

Лейкоэнцефалопатия Армстронга развивается на фоне иммуно-депрессии  у онкологических больных; клинически проявляется разнообразными неврологическими симптомами из-за мультифокального поражения вещества головного мозга. 

Центральный понтинный миелинолиз – демиелинизирующее заболева-ние, возникающее у пациентов с иммунным дефицитом, нарушением питания или электролитным дисбалансом. Часто выявляется у алкоголиков с распространенными формами рака. Полагают, что патогенез заболевания связан с осмотическими изменениями, приводящими к разрушению миелина. Симптоматика характеризуется подострым развитием квадрипареза или квадриплегии, синдромом «запертого человека», когда больной находится в сознании и не может двигать глазами в горизонтальном направлении, двусторонней слабостью мимической мускулатуры, дисфагией, дизартрией. Диагностика. МРТ выявляет крупные очаги в средних отделах моста, возможны дополнительные очаги и другой локализации. В ликворе изменения не выявляются. Замедленные слуховые вызванные потенциалы.

Периаксиальный концентрический ЛЭ Бало. Этиология неизвестна. Болеют молодые люди. Клинически протекает как форма рассеянного склероза с пентадой Маргурга (нистагм, скандированная речь, интенционный тремор, отсутствие брюшных рефлексов, побледнение височных половин зрительных нервов), имеет прогрессирующее течение с фатальным исходом, но иногда наблюдаются спонтанные ремиссии. В мировой литературе описано около 60 случаев. В дебюте заболевания обнаруживают очаги демиелинизации белого вещества в лобных долях головного мозга при нейровизуализации (МРТ).

Губчатые энцефалопатии (прионные болезни): болезнь куру, болезнь Крейтцфельда-Якоба, синдром Герстмана-Штраусслера-Шейнкера, фатальная семейная инсомния.

Возбудители – инфекционные белковые частицы, не имеющие ДНК, РНК и других морфологических характеристик обычных вирусов, а также некоторые вирусы (вирус простого герпеса, вирус ВИЧ-инфекции). Механизм заражения неясен. Существуют наследственные формы – результат мутации генов, кодирующих эти белки. Прион – белок кодирует ген 20 хромосомы. Морфологические изменения: спонгиозные (губчатые) поражения нервной ткани – гидроскопическая дистрофия, прогрессирующая гибель нервных клеток и пролиферация астроцитов (заместительный глиоз).

Болезнь Крейцфельда-Якоба (БКЯ) описана в 1920-23 гг. как подострая спонгиоформная энцефалопатия. Инфекционная природа болезни доказана в 1968г. Родственная патология в Западной Европе – «болезнь коровьего бешенства». Заболеваемость в Республике Беларусь составляет 2-3 случая на 1 млн. жителей. Для БКЯ патолномонично диффузное поражение коры, подкорковых ядерных структур и мозжечка без мезенхимальной воспалительной реакции. Выделяют клинические формы БКЯ: спорадические (85-90%), семейные (10-15%) и ятрогенные (медицинские манипуляции, лечение препаратами, изготовленными из трупного материала). Клиника. Болезнь начинается в возрасте 50-60 лет. В 10% случаев дебют инсультоподобный или с психических нарушений (делирий). Характеризуется прогрессирующим слабоумием, миоклонусом и нарастающими двигательными нарушениями. По локализации поражения доминируют психические, зрительные или мозжечковые расстройства. Продолжительность заболевания – от 3 мес. до 1,5 лет. Типы течения БКЯ: 

1 тип (подострый) характеризуется нарушением зрения, прогрессирующей деменцией, афатическими расстройствами, миоклонией;           

2 тип (промежуточный) характеризуется появлением ригидности мышц, тремора, атаксией, деменцией; 

3 тип (амиотрофический) проявляется нейрогенной атрофией мышц, паркинсонизмом, деменцией. 

Новый вариант БКЯ: инкубационный период составляет от 5до 15 лет. Болеют лица молодого возраста, до 40 лет. В дебюте заболевания характерны личностные изменения, нарушения чувствительной сферы, далее развиваются очаговые неврологические нарушения. Летальный исход наступает через 6-23 месяца. При нейрозизуализации МРТ в Т2 режиме регистрируется гиперинтенсивный сигнал от подушки зрительного бугра, степень выраженности церебральной атрофии не соответствует тяжести деменции.

Клиническая диагностика БКЯ: 1) цереброспинальная жидкость в пределах нормальных величин; 2) спустя 1-2 месяцев от начала заболевания на ЭЭГ регистрируются высокоамплитудные медленные и быстрые волны с частотой 1-3 Гц на фоне нарастающей дезорганизации коркового ритма и низкой амплитуды потенциалов; 3) КТ МРТ) выявляет умеренный атрофический процесс, изменения интенсивности сигнала в чечевицеобразных ядрах.

Болезнь Герстмана-Штраусслера-Шейнкера – редкое семейное заболевание, описанное в 1936 г., передается по аутосомно-доминантному типу. Клинически проявляется симптомами спиноцеребеллярной дегенерации (пирамидными и мозжечковыми расстройствами) и прогрессирующим слабоумием. В отличие от БКЯ страдают лица молодого возраста, заболевание медленно прогрессирует и патоморфологически выявляются амилоидные бляшки в коре мозжечка.

Фатальная семейная инсомния – редкая наследственная, аутосомно-доминантная болень, описанная в 1986 г., при которой избирательно поражаются ассоциативные и моторные ядра зрительного бугра. Клиническая картина имеет 4 стадии развития:

1 стадия характеризуется  прогрессирующей бессонницей, появлением панических страхов и фобий. Длительность стадии составляет около 4 месяцев.

Во 2 стадию тревожное возбуждение сменяется появлением галлюцинаций и тотальным гипергидрозом. Длительность стадии – 5 месяцев.

3 стадия продолжительностью 2-3 месяца характеризуется тотальной диссомнией.

Доминирующий симптом 4 стадии (около 6 месяцев) – деменция. Больные погибают от кахексии или бронхопневмонии.

3.2.12. 

ТЕМА: Хронические воспалительные демиелинизирующие полиневропатии (ХВДП) (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Актуальность проблемы.

2. Классификация первичных полиневропатий.

3. Клинико-диагностические критерии ХВДП.

4. Атипичные формы ХВДП.

5. Лечение ХВДП.
Пациенты с заболеваниями периферической нервной системы являются основным контингентом больных в неврологических отделениях стационаров и поликлиник и занимают существенное место в общей заболеваемости населения. В настоящее время среди этой категории болезней выделяются первичные воспалительные полиневропатии. В соответствии с современной  классификацией болезней выделяют 2 основные группы первичных воспалительных  полиневропатий: 1) острая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия (ОВДП), типичным примером которой является синдром Гийена-Барре; 2) хроническая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия (ХВДП). ОВДП и ХВДП, несомненно, имеют ряд общих патогенетических и клинических признаков (нарастающая мышечная слабость и парестезии), однако время развития процесса при этих формах различное. В связи с этим именно временные параметры (быстрота развития симптомов и характер течения) являются критериями ОВДП или ХВДП. В настоящее время наиболее активно изучается ХВДП. В недавно опубликованных работах приводится частота этого заболевания – от 1 до 7,7 на 100 000 населения. Предполагается, что ХВДП составляет около 5% всех полиневропатий. Разработаны следующие клинико-диагностические критерии типичной ХВДП: 1) двусторонняя прогрессирующая мышечная слабость более чем в одной конечности, как правило, симметричная; 2) отсутствие пирамидных симптомов; 3) гипо- или арефлексия в паретичных конечностях, отсутствие ахилловых рефлексов на определенном этапе заболевания; 4) парестезии в пальцах стоп и кистей, чувствительные расстройства полиневритического (дистального) типа; 5) прогрессирование двигательных и чувствительных нарушений на протяжении более 4-х недель с периодами нарастания и уменьшения слабости в конечностях  или медленное постепенное прогрессирование слабости в конечностях свыше 4-х недель в течение нескольких месяцев; 6) продолжительность заболевания – 6 месяцев и более; 7) отсутствие тазовых (спинальных) расстройств; 8) цитоз в ликворе не превышает 10×106/л; содержание белка в ликворе может быть нормальным или более 0,45 г/л (особенно в период обострений); 9) признаки нарушения проводящей функции моторных и сенсорных волокон периферических нервов, снижение скорости проведения возбуждения по нервным волокнам ниже минимального значения нормы, стойкий блок проведения более чем по одному нерву при электронейромиографии (ЭНМГ); 10) положительная динамика в ответ на иммуносупрессивную терапию; 11) отсутствие признаков симптоматического характера процесса. 

Около 54% случаев заболевания не соответствует «типичным» вышеуказанным клиническим проявлениям. В этой группе больных отмечаются: чисто сенсорная невропатия на всем протяжении заболевания; наличие признаков демиелинизации в ЦНС; преимущественное поражение черепных нервов и т.д. Кроме этого выделяют и другие атипичные формы ХВП: 1) мультифокальная сенсорная и моторная невропатия с блоками проведения; 2) мультифокальная моторная невропатия; 3) демиелинизирующая невропатия с антителами к миелинсвязанному гликопротеину; 4) хроническая сенсорная нейронопатия; 5) ХВДП с молодым возрастным дебютом (миастеноподобный вариант). 

Для мультифокальной сенсорной и моторной невропатии с блоками проведения характерны: 1) стойкие многоочаговые асимметричные чувствительные и двигательные нарушения; 2) клинически и патоморфологически сходна с плечевой и поясничной плексопатией; 3) возможно поражение бульбарных и глазодвигательных нервов; 4) при МРТ и гистологическом исследовании обнаруживаются периваскулярные лимфоцитарные инфильтраты в периневрии; 5) у некоторых пациентов заболевание сочетается с сахарным диабетом; 6) по данным ЭНМГ при исследовании скорости проведения возбуждения (СПВ) по нервам выявляются блоки проведения, выраженность которых нарастает от нескольких недель до нескольких лет; 7) отмечается положительная динамика в ответ как на кортикостероиды, так и на инфузии внутривенного иммуноглобулина (ВВИГ).

Для мультифокальной моторной невропатии характерны: 1) дистальная асимметричная слабость в конечностях; 2) в дебюте заболевания обычно поражаются верхние конечности; 3) медленное прогрессирующее течение на протяжении десятилетий; 4) черепные нервы интактны; 5) отсутствуют или минимально выражены чувствительные нарушения; 6) выявляются антитела к ганглиозиду GМ1 (30-60% случаев); 7) применение кортикостероидов и плазмафереза неэффективно; 8) высоко эффективны ВВИГ. 

Для демиелинизирующей невропатии с антителами к миелинсвязанному гликопротеину характерны: 1) медленно прогрессирующее, относительно доброкачественное течение; 2) преимущественно сенсорная или сенсомоторная невропатия с грубым нарушением глубокой чувствительности, атаксией, арефлексией, постуральным тремором; 3) 80-90% пациентов составляют мужчины; 4) возрастной дебют заболевания – 60-70 лет; 5) электрофизиологический критерий – демиелинизирующая невропатия с непропорциональным удлинением дистальных латентностей; 6) расширение периферических миелиновых пластин за счет отложения антител к гликопротеину при отсутствии изменений внутренних пластин (типичный электронно-микроскопический признак); 7) при биопсии n. suralis обнаруживается утрата миелинизированных волокон, сегментарная демиелинизация и ремиелинизация.

Для хронической сенсорной нейронопатии характерно: 1) поражение узлов задних корешков; 2) ступенеобразное прогрессирование, злокачественное течение; 3) наличие мультифокальных сегментарных чувствительных расстройств в сочетании с поражением тройничного, языкоглоточного или слухового нервов; 4) в развернутой стадии отмечаются чувствительные нарушения на туловище, в дистальных отделах конечностей, в зоне иннервации тройничного нерва, значительное снижение суставно-мышечного чувства, сенситивная атаксия и утрата глубоких рефлексов; 5) часто сочетается с синдромом Шегрена (80% случаев); 6) в большинстве случаев заболевание имеет паранеопластическую природу и обусловлено мелкоклеточным раком легкого или тимомой; 7) подавляющее большинство пациентов – женщины; 8) сопутствующие клинические признаки – вегетативная дисфункция, синдром Шегрена, феномен Рейно, синдром Эйди, ортостатическая гипотензия, лабильность АД, пульса, сегментарный ангидроз и нарушение эвакуаторной функции желудка; 9) возможно развитие деменции в поздней стадии; 10) при электрофизиологических исследованиях – нормальные амплитуды М-ответов и СПВ по двигательным волокнам, отсутствие или значительное снижение амплитуды сенсорных потенциалов действия.

Для ХВДП с молодым возрастным дебютом (10% случаев) характерны: 1) возрастной дебют заболевания – 3-29 лет; 2) симметричный тетрапарез, одинаково выраженный как в проксимальных, так и в дистальных отделах; 3) чисто двигательные расстройства; 4) иногда наблюдаются напоминающие миастению суточные колебания выраженности парезов; 5) кортикостероиды неэффективны; 6) отмечается выраженный положительный эффект от внутривенных инфузий иммуноглобулина; 7) при электронейромиографии выявляется типичный демиелинизирующий характер поражения с блоками проведения; 8) отсутствуют электрофизиологические признаки аксонального поражения.

Лечение ХВДП включает: I. Специфические терапевтические мероприятия: 1) внутривенное введение иммуноглобулинов класса G («Bioven», «Sandoglobulin», др.) – 0,4 г/кг веса ежедневно – 5 дней (на курс – 2 г/кг) при обострении процесса, затем повторное введение препарата 1 раз в месяц курсом 1-2 г на кг веса на протяжении 3-х месяцев; при хорошей откликаемости, если продолжается улучшение состояния следует продолжать инфузии, в обратном случае – терапия прекращается; 2) программный плазмаферез – альтернатива ВВИГ; результаты исследований показали, что 2 сеанса в неделю в течение 4-6 недель приводят к уменьшению неврологической симптоматики и увеличению СПВ через 2-6 недель от начала лечения у 80% пациентов; положительный эффект сохраняется в течение 7-14 дней после прекращения процедуры; 3) кортикостероиды – при явном обострении и при отсутствии возможности проведения вышеуказанных методов; 4) интерферонотерапия. II. Неспецифические: 1) мероприятия по уходу при обострении – переворачивание в постели, профилактика пролежней; 2) купирование разного рода осложнений, прежде всего, дыхательных и бульбарных нарушений; 3) лечебная гимнастика, механотерапия, массаж; 4) психологическая поддержка; 5) симптоматические средства; 6) физиотерапия.
Таким образом, в последнее время среди иммуноопосредованных полиневропатий активно изучается ХВДП. При своевременной диагностике заболевания и адекватной терапии прогноз в большинстве случаев благоприятный, тем более что в настоящее время достигнуты большие успехи в лечении ХВДП, базирующиеся на результатах изучения механизмов развития данной группы патологических состояний. 
3.2.13. 

ТЕМА: Анатомо-физиологические особенности строения позвоночника (профессор, доктор медицинских наук 
Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Анатомические особенности строения позвоночника.

2. Физиология позвоночника.

Воз​ник​но​ве​ние за​бо​ле​ва​ний и по​вре​ж​де​ний по​зво​ноч​ни​ка в оп​ре​де​лен​ной ме​ре свя​за​но с це​лым ря​дом ана​то​ми​че​ских и функ​цио​наль​ных осо​бен​но​стей опор​но-дви​га​тель​но​го ап​па​ра​та, и в ча​ст​но​сти по​зво​ноч​ни​ка. Фор​ми​ро​ва​ние по​зво​ноч​но​го стол​ба и его функ​цио​наль​ное со​вер​шен​ст​во​ва​ние за​ни​ма​ет весь​ма дли​тель​ный пе​ри​од он​то​ге​не​за, за​кан​чи​ва​ясь к 20-22 го​дам.

Ос​нов​ные функ​ции по​зво​ноч​но​го стол​ба – опо​ра, за​щи​та и дви​же​ние. Ка​ж​дая из этих функ​ций осу​ще​ст​в​ля​ет​ся бла​го​да​ря слож​но​му взаи​мо​дей​ст​вию струк​тур​ных эле​мен​тов по​зво​ноч​ни​ка: по​звон​ков, меж​по​зво​ноч​ных дис​ков, свя​зоч​но-сус​тав​но​го ап​па​ра​та и мышц.

Ка​ж​дый из эле​мен​тов по​звон​ка – те​ло, дуж​ка и от​ро​ст​ки – вы​пол​ня​ет пре​иму​ще​ст​вен​но од​ну функ​цию: те​ло по​звон​ка яв​ля​ет​ся не​су​щей кон​ст​рук​ци​ей, дуж​ка иг​ра​ет за​щит​ную роль, а сис​те​ма от​ро​ст​ков осу​ще​ст​в​ля​ет ки​не​ма​ти​че​скую функ​цию.

Опор​ной функ​ции по​зво​ноч​ни​ка спо​соб​ст​ву​ет строе​ние ко​ст​ной тка​ни по​звон​ка, что по​зво​ля​ет по​звон​ку к мо​мен​ту за​вер​ше​ния рос​та ске​ле​та вы​дер​жи​вать в вер​ти​каль​ном на​прав​ле​нии на​груз​ку, в 3 раза боль​ше, чем в по​пе​реч​ном на​прав​ле​нии.

Про​яв​ле​ни​ем не​су​щей функ​ции по​зво​ноч​ни​ка яв​ля​ет​ся уве​ли​че​ние об​щей проч​но​сти по​звон​ков от го​ло​вы к та​зу. Со​глас​но экс​пе​ри​мен​таль​ным дан​ным раз​лич​ных ав​то​ров шей​ные по​звон​ки вы​дер​жи​ва​ют на​груз​ку до 150-350 кг, сред​не​груд​ные – до 200-800 кг, а по​яс​нич​ные – до 300-1300 кг. 

Вме​сте с по​звон​ка​ми ак​тив​ную роль в осу​ще​ст​в​ле​нии опор​ной и дви​га​тель​ной функ​ции по​зво​ноч​ни​ка иг​ра​ют меж​по​зво​ноч​ные дис​ки (ко​то​рые в ор​то​пе​дии на​зы​ва​ют «ду​шой по​зво​ноч​ни​ка»). Диск об​ра​зо​ван дву​мя хря​ще​вы​ми пла​стин​ка​ми со сто​ро​ны верх​не​го и ниж​не​го по​звон​ков, фиб​роз​ным коль​цом и сту​дени​стым ядром.

Фиб​роз​ное коль​цо со​сто​ит из не​сколь​ких кон​цен​три​че​ски рас​по​ло​жен​ных сло​ев кол​ла​ге​но​вых во​ло​кон, взаи​мо​рас​по​ло​же​ние ко​то​рых обес​пе​чи​ва​ет его вы​со​кую проч​ность и эла​стич​ность. Фиб​роз​ное коль​цо об​ра​зу​ет проч​ное со​еди​не​ние с те​ла​ми по​звон​ков. Под дей​ст​ви​ем ди​на​ми​че​ских и функ​цио​наль​ных на​гру​зок в про​цес​се раз​ви​тия по​зво​ноч​ни​ка на​прав​ле​ние кол​ла​ге​но​вых во​ло​кон при​ни​ма​ет оп​ти​маль​ную для функ​ции ори​ен​та​цию. Ис​сле​до​ва​ния по​ка​зы​ва​ют, что под дей​ст​ви​ем осе​вой на​груз​ки та​кая ори​ен​та​ция мо​жет ме​нять​ся, а вме​сте с ней ме​ня​ет​ся и эла​стич​ность коль​ца, тон​ко при​спо​саб​ли​ва​ясь к на​груз​ке.

Сту​де​ни​стое яд​ро меж​по​зво​ноч​но​го дис​ка уча​ст​ву​ет в ста​ти​ко-ди​на​ми​че​ской функ​ции по​зво​ноч​ни​ка, яв​ля​ясь свое​об​раз​ным сус​та​вом, обес​пе​чи​ваю​щим пе​ре​ме​ще​ние по​звон​ков друг от​но​си​тель​но дру​га. Кро​ме то​го, сту​де​ни​стое яд​ро амор​ти​зи​ру​ет осе​вые на​груз​ки, при​хо​дя​щие​ся на по​зво​ноч​ник. На​ко​нец, оно уча​ст​ву​ет в со​еди​не​нии по​звон​ков ме​ж​ду со​бой. В це​лом меж​по​зво​ноч​ный диск яв​ля​ет​ся шар​нир​ным со​еди​не​ни​ем, на ко​то​ром про​ис​хо​дит вра​ще​ние по​звон​ка. 

Био​ме​ха​ни​че​ские ис​сле​до​ва​ния по​ка​за​ли, что дис​ки иг​ра​ют осо​бую роль в пре​дот​вра​ще​нии из​лиш​ней ро​та​ции по​зво​ноч​ни​ка: при по​во​ро​те те​ла диск де​фор​ми​ру​ет​ся не по ти​пу скру​чи​ва​ния, а по ти​пу сколь​же​ния, так как ось вра​ще​ния про​хо​дит че​рез ос​но​ва​ние ос​ти​сто​го от​ро​ст​ка. По​это​му верх​ний по​зво​нок при ро​та​ции по​зво​ноч​ни​ка по​во​ра​чи​ва​ет​ся по этой оси, сколь​зя по ниж​не​му и сдви​га​ясь в сто​ро​ну. Фиб​роз​ное коль​цо амор​ти​зи​ру​ет и га​сит это дви​же​ние. Та​ким об​ра​зом, фиб​роз​ное коль​цо вме​сте со сту​дё​ни​стым ядром пред​став​ля​ют со​бой как бы на​пря​жён​ную кон​ст​рук​цию, обес​пе​чи​ваю​щую воз​врат в ис​ход​ное со​стоя​ние без до​пол​ни​тель​ных уси​лий.

Эти ме​ха​ни​че​ские свой​ст​ва об​ра​зо​ва​ния «фиб​роз​ное коль​цо-сту​де​ни​стое яд​ро» под​дер​жи​ва​ют​ся свое​об​раз​ной гид​ро​ди​на​ми​че​ской сис​те​мой сту​де​ни​сто​го яд​ра и ок​ру​жаю​щих тка​ней.. При уве​ли​чи​ваю​щей​ся ста​ти​че​ской на​груз​ке на по​зво​ноч​ник меж​по​зво​ноч​ный диск - бла​го​да​ря про​ни​цае​мо​сти хря​ще​вых пла​сти​нок и фиб​роз​но​го коль​ца - те​ря​ет мик​ро​мо​ле​ку​ляр​ные ве​ще​ст​ва, пе​ре​хо​дя​щие в око​ло​дис​ко​вое про​стран​ст​во. Спо​соб​ность удер​жи​вать во​ду при этом сни​жа​ет​ся, объ​ем дис​ка умень​ша​ет​ся. На​обо​рот, при сня​тии на​груз​ки диф​фу​зия про​ис​хо​дит в об​рат​ном на​прав​ле​нии, гид​ро​филь​ность тка​ней уве​ли​чи​ва​ет​ся, сту​де​ни​стое яд​ро раз​бу​ха​ет. Бла​го​да​ря та​кой са​мо​ре​гу​ли​рую​щей сис​те​ме меж​по​зво​ноч​ный диск хо​ро​шо адап​ти​ру​ет​ся к дей​ст​вию раз​лич​ных по ве​ли​чи​не на​гру​зок.

Свя​зоч​ный ап​па​рат по​зво​ноч​ни​ка так​же име​ет ряд су​ще​ст​вен​ных осо​бен​но​стей. Он ак​тив​но уча​ст​ву​ет в ста​ти​ке. Пе​ред​няя и зад​няя про​доль​ные связ​ки меж​по​зво​ноч​но​го сим​фи​за ог​ра​ни​чи​ва​ют на​кло​на ту​ло​ви​ща в пе​ред​не​зад​нем на​прав​ле​нии, а ко​рот​кие связ​ки ме​ж​ду ду​га​ми и от​ро​ст​ка​ми – в бо​ко​вом и го​ри​зон​таль​ном, га​ся взаи​мо​сме​ще​ние по​звон​ков. Ста​би​ли​зи​рую​щая функ​ция свя​зоч​но​го ап​па​ра​та осу​ще​ст​в​ля​ет​ся не пас​сив​но, а ак​тив​но. 

При вер​ти​каль​ной по​зе ус​той​чи​вое по​ло​же​ние те​ла со​хра​ня​ет​ся не толь​ко за счет сус​тав​но-свя​зоч​но​го ап​па​ра​та по​зво​ноч​ни​ка, но и, глав​ным об​ра​зом, за счет ра​бо​ты мышц. Наи​боль​шую роль в со​хра​не​нии вер​ти​каль​ной по​зы иг​ра​ют мыш​цы, вы​прям​ляю​щие по​зво​ноч​ник. Од​но​вре​мен​но за​дей​ст​во​ва​ны и под​вздош​но-по​яс​нич​ные мыш​цы, дей​ст​вую​щие как сги​ба​те​ли ту​ло​ви​ща. Роль и ме​сто ра​бо​ты мышц при со​хра​не​нии вер​ти​каль​ной по​зы не ог​ра​ни​чи​ва​ют​ся дея​тель​но​стью мышц, вы​прям​ляю​щих по​зво​ноч​ник и под​вздош​но-по​яс​нич​ных. Morris, Lucas и Bresler счи​та​ют, что по​зво​ноч​ник не яв​ля​ет​ся един​ст​вен​ной опо​рой ту​ло​ви​ща: в удер​жа​нии те​ла че​ло​ве​ка в вер​ти​каль​ном по​ло​же​нии зна​чи​тель​ное уча​стие при​ни​ма​ют груд​ная и брюш​ная по​лос​ти. Они иг​ра​ют роль свое​об​раз​ных гид​ро​ди​на​ми​че​ских опор, за​пол​нен​ных воз​ду​хом и жид​ко​стью. Роль этих «ци​лин​д​ров» – как опор​ных эле​мен​тов – осо​бен​но ве​ли​ка при под​ня​тии тя​же​стей, так как в это вре​мя бла​го​да​ря ра​бо​те мышц ту​ло​ви​ща, в пер​вую оче​редь мышц брюш​но​го прес​са, же​ст​кость сте​нок «ци​лин​д​ров» уве​ли​чи​ва​ет​ся и дав​ле​ние в груд​ной и брюш​ной по​лос​тях воз​рас​та​ет. По дан​ным А.И. Казь​ми​на и со​авт. на​груз​ка на груд​ной от​дел по​зво​ноч​ни​ка при этом сни​жа​ет​ся до 50%, а на по​яс​нич​ный – до 70%. 

Дви​же​ния по​зво​ноч​ни​ка со​вер​ша​ют​ся в трех плос​ко​стях: во фрон​таль​ной – бо​ко​вые на​кло​ны, в са​гит​таль​ной – сги​ба​ние и раз​ги​ба​ние, в го​ри​зон​таль​ной – по​во​ро​ты ту​ло​ви​ща от​но​си​тель​но про​доль​ной оси.

Рас​смот​рен​ные ана​то​мо-фи​зио​ло​ги​че​ские и ста​ти​ко-ди​на​ми​че​ские осо​бен​но​сти по​звон​ков, меж​по​зво​ноч​ных дис​ков и свя​зоч​но​го ап​па​ра​та по​зво​ноч​ни​ка по​зво​ля​ют бо​лее чет​ко пред​ста​вить его опор​ную функ​цию. Она осу​ще​ст​в​ля​ет​ся за счет всех струк​тур​ных ком​по​нен​тов и из​ме​ня​ет​ся в про​цес​се ин​ди​ви​ду​аль​но​го раз​ви​тия.
3.2.14. 

ТЕМА: Классификация заболеваний периферической нервной системы (профессор, доктор медицинских наук 
Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Рефлекторные синдромы на поясничном уровне (люмбаго, люмбалгия, люмбоишиалгия).

2. Рефлекторные синдромы на шейном уровне (цервикокраниалгии, цервикалгии, цервикобрахиалгии).

3. Корешковые синдромы.

4. Корешково-сосудистые синдромы.

В Международной классификации заболеваний (МКБ-10) вертеброгенная патология позвоночника идет под диагнозами дорсалгия, дорсопатия. В Республике Беларусь вместо терминов дорсалгия, дорсопатия используется ранее принятая клиническая классификация заболеваний периферической нервной системы, согласно которой выделяются рефлекторные, корешковые с корешково-сосудистые синдромы.

Среди рефлекторных синдромов на поясничном уровне выделяются: люмбаго, люмбалгия и люмбоишиалгия.

Люмбаго – острый прострел, который возникает после неловкого движения, подъема тяжести, прыжка и др.

При клиническом осмотре выявляется уплощение поясничного лордоза за счет спазма длинных и коротких мышц поясницы, вызывающего боли и ограничение объема движений. На первом этапе это защитная, анталгическая поза, направленная на создание покоя пораженным позвоночно-двигательным сегментам. При пальпации выявляются болезненные паравертебральные точки, напряжение мышц более выраженное на пораженной стороне. Сухожильные рефлексы живые, без ассиметрии, сила в мышцах ног сохранена.

Люмбалгия – это хроническая поясничная боль, она может быть подострой. При осмотре выявляется уплощение поясничного лордоза, умеренный сколиоз, ограничение объема движений в поясничном отделе позвоночника.

При пальпации выявляются болевые паравертебральные точки на уровне пораженных позвоночно-двигательных сегментов (чаще LIV, LV и SI). Сухожильные рефлексы живые или умеренно снижены, сила в мышцах ног сохранена.

Люмбалгия наблюдается часто у лиц с повышенным весом, ослабленной брюшной стенкой, при которой выявляется поясничный гиперлордоз. В таких случаях повышена нагрузка на задние отделы поясничных межпозвонковых дисков, возникает спазм коротких мышц поясницы, ограничены наклоны вперед.

Постановка диагноза люмбалгии (вертеброгенная или дискогенная) при стойком болевом синдроме требует дополнительного обследования больных: рентгенография поясничного отдела позвоночника, часто КТ- или МРТ на этом уровне, исключения гинекологической, онкологической патологии, остеопороза и др.

Люмбоишиалгия (вертеброгенная или дискогенная) – это боли в пояснице с иррадиацией в ногу. Выделяют 3 формы:

· рефлекторно-тоническая;

· вегетативно-сосудистая:

· нейродистрофическая.

При рефлекторно-тонической форме преобладает напряжение мышц поясницы, ноги с изменением конфигурации позвоночника (сколиоз, кифосколиоз, уплощение поясничного лордоза), ограничение объема активных движений вперед в стороны. Паравертебральные болевые точки, напряжение длинных и коротких мышц поясницы, преимущественно на пораженной стороне. Сухожильные рефлексы сохранены, сила в мышцах ног не нарушена.

Вегетативно-сосудистая форма люмбоишиалгии отличается болями в пояснице, ноге с выраженным чувством онемения, парестезии, зябкости в стопе, голени или всей ноге. Сухожильные рефлексы на ногах сохранены, симптомы натяжения (Лассега, Нери) положительные на стороне боли.

Нейродистрофическая форма встречается редко. Боли носят жгучий характер, усиливаются в ночное время, рано появляются трофические нарушения в виде истончения кожи, гиперкератоза стоп, гипотрофии мышц ноги на пораженной стороне.

На шейном уровне рефлекторные синдромы подразделяются на цервикалгии, цервикокраниалгии и цервикобрахиалгии.

При цервикокраниалгии вовлекаются мышцы, которые непосредственно прилегают к черепу и черепной крыше. К нему прикрепляются затылочная и лобные брюшки затылочно-лобной мышцы и височно-теменная мышца, а также лобно-височная мышца, а от затылочной кости берет начало трапециевидная мышца. От височной кости начинается подостная, прямая, верхняя косая, длинная и ременная мышцы головы, двубрюшная, грудино-ключично-сосцевидная мышцы. При длительном тоническом напряжении одной или всех мышц может возникать боль как в самих мышцах, так и местах их прикрепления. Боль напряжения проявляется ощущением шлема, чувством сдавливания головы, зон боли отраженных от курковых точек рядом расположенных мышц головы.

Цервикокраниалгии имеют ряд особенностей: зависят от положения шеи, усиливаются при продолжительном пребывании в неудобной позе, сидя долго перед телевизором, после сна в неудобном положении. Боли усиливаются при рывковых движениях головы, выполнении физкультурных упражнений в положении на голове. Температурные, другие физические и психические факторы, способствующие напряжению мышц вызывают усиление цервикокраниалгических синдромов. Спазмированные мышцы напряжены, пальпация их усиливает боль, сопровождается нередко парестезиями.

При остеохондрозе шейного отдела позвоночника нередко имеет место воздействие патологических костных и хрящевых структур на позвоночную артерию или ее симпатическое сплетение. При раздражении сплетение возникает спазм позвоночной артерии. Она может быть также при спазме нижней косой мышцы головы, аномалии Киммерли.

Краниалгии при синдроме позвоночной артерии отмечаются односторонними пульсирующими, жгучими болями от затылка до виска, нередко от темени до надбровной области. Головная боль чаще односторонняя, усиливается при движениях в шее, особенно после сна, при тряской езде, быстрой ходьбе.

Помимо мышечно-тонических симптомов при синдроме позвоночной артерии могут возникать церебральные симптомы (головная боль, тошнота, рвота, озноб, сердцебиение и др.), кохлеовестибулярные нарушения (шум в ухе, нарушение слуха, головокружение), зрительные (боль в глазах, туман перед глазами, чувство песка в глазах).

Цервикалгии вертеброгенного характера распирающие, с мозжащими болями в шее, усиливающиеся при движениях, по утрам, после сна, поворотах головы. Они сопровождаются усилением мышечно-тонической реакции в мышцах шеи, при пальпации выявляются характерные болевые точки.

Наиболее часто наблюдаются спазмы нижней косой мышцы головы, передней лестничной и мышцы, поднимающей лопатку.

Вертеброгенные цервикобрахиалгии возникают при раздражении рецепторов (CV-CVII) позвоночно-двигательных сегментов. Они сопровождаются болью, двигательными нарушениями (гипотрофии, мышечно-тонические реакции), рефлекторными вегетативными расстройствами (вазомоторные и нейродистрофические). Однако диагноз «цервикобрахиалгия» следует расшифровать конкретными мышечно-тоническими, вазомоторными и нейродистрофическими синдромами (малой, большой грудной мышц, плече-лопаточного периартроза, эпикондилеза и др.).

Цервикобрахиалгии по клиническим проявлениям подразделяют на рефлекторные, вегетативно-сосудистые и нейродистрофические формы. При рефлекторных синдромах преобладают мышечные спазмы в области плечевого пояса и руки. Вегетативно-сосудистая форма отличается сосудистыми спазмами, ишемическими «кризами» в руке, особенно кисти с бледностью пальцев, нередко ослаблением пульса на лучевой артерии.

При нейродистрофической форме преобладает отечность кисти, трофические нарушения кожи, гипотрофия мышц предплечья и кисти.

При рефлекторных синдромах патологические импульсы от рецепторов пораженных тканей позвоночно-двигательных сегментов являются источником моторных, вазомоторных и других рефлексов. Патологические импульсы идут не только от воздействия на заднюю продольную связку задними остеофитами, выпячивающимися дисками, но также и от фиброзного кольца диска, надкостницы и суставных капсул позвонков, других связок. Они идут через задний корешок в спинной мозг, где переключаются передний и боковой рога. Далее они следуют к поперечнополосатым мышцам, вызывая их напряжение (дефанс), вазомоторные и другие висцеральные рефлексы.

Под влиянием продолжительной импульсации ткани, скудно кровоснабжаемые, претерпевают деструктивные изменения. Это касается связок, сухожилий, других фиброзных тканей, прикрепляющихся к остным выступам, особенно в зонах, близких к межпозвонковым суставам.

3.2.15. 

ТЕМА: Рефлекторные синдромы при вертеброгенной патологии (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Определение. Этиология и патогенез рефлекторных синдромов на шейном уровне.

2. Мышечно-тонические синдромы.

3. Нейродистрофические синдромы.
4. Лечение рефлекторных и нейродистрофических синдромов. 

Проблема ранней диагностики и лечения мышечно-тонических (МТ-) и миофасциальных (МФ-) синдромов шейного остеохондроза является весьма актуальной. Среди неврологических проявлений остеохондроза позвоночника они занимают ведущее место и являются одной из частых причин временной нетрудоспособности (Б.В. Дривотинов, В.Г. Логинов, 1998; Г.А. Иваничев с соавт., 2005; Н.Ф. Филиппович с соавт., 2006; J. Rital е. а., 1998; К. Lewit, 1999 и др.). 
Критерии диагностики МТ- и МФ-синдромов шейного остеохондроза
Ранняя диагностика МТ-синдромов шейного остеохондроза базируется на учете анамнеза, оценке неврологического статуса, мануального тестирования мышц плечевого пояса, рук с использованием дозированнных нагрузочных тестов, а также дополнительных методов: бесконтрастной спондилографии, КТ-, MP-томографии шейного отдела позвоночника, электромиографии отдельных мышц, реовазаграфии рук, ног.

Выделяют наиболее очерченные клинические синдромы на шейном уровне: (нижней косой мышцы головы, лестничных мышц, большой и малой грудной мышц, верхнелопаточной, межлопаточной областей, плечелопаточного периартроза, эпикондилеза).

Под нижней косой мышцей головы проходит затылочный нерв и позвоночная артерия. При спазме пальпируется болезненная мышца в верхней части шеи на пораженной стороне. Боли локализуются в затылочной области и соответствуют зонам иннервации корешков C1 и С2. В зоне их иннервации четко выявляются участки гипестезии или гиперэстезии. Неврологами поликлиник этот синдром диагностируется неоправданно редко, часто ставятся общие диагнозы: вертеброгенная цервико-краниалгия, цервикалгия и др.

Преобладание на спондилограммах явлений остеохондроза на средне-шейном уровне сопровождается синдромами передней и средней лестничных мышц. Они начинаются от поперечных отростков СIII-CIV и прикрепляются к I-II ребрам. Меджу ними расположена подключичная артерия и нижний пучок плечевого сплетения (CVIII-DI). Боли локализуются по передне-наружной поверхности шеи, внутренней поверхности плеча, предплечья, кисти (IV-V пальцы). Они сопровождаются ишемическими кризами с бледностью 4-го и 5-го пальцев, слабостью и гипотрофией длинных сгибателей пальцев, гипотенера, отечностью кисти, ослаблением пульса на лучевой артерии. Неврологами поликлиник синдром передней и средней лестничных мышц часто ошибочно диагностируется как «цервикобрахиалгия».

Синдром большой грудной мышцы диагностируется редко. Он проявляется болями в области мышцы, затруднением отведения плеча кверху и в сторону. Если заинтересована большая грудная мышца слева, то чаще всего терапевтами поликлиник ставятся ошибочные диагнозы «стенокардия», «ишемическая болезнь сердца» и др. Эти диагнозы якобы первоначально «подтверждаются» небольшими изменениями зубца Т и интервала ST на ЭКГ. Однако проводимые в таких случаях дозированные нагрузочные велоэргометрические тесты являются отрицательными. В то же время отведение плеча под углом 45° вверх и в сторону с дополнительной нагрузкой на мышцу, выявляет резкое усиление болей в самой мышце.

Синдром малой грудной мышцы возникает вследствие спазма самой мышцы при перегрузке плечевого пояса или длительной иммобилизации при переломе плечевой кости, а также гиперабдукции руки во время проведения наркоза. Клинически данный синдром проявляется болями в области передней грудной стенки на заинтересованной стороне с иррадиацией в подмышечную область и плечо. Пальпируется болезненная, уплотненная малая грудная мышца, расположенная под большой грудной. Введение 2-4 мл 1% раствора лидокаина в точку максимальных болей в мышце (триггер) полностью купирует болевой синдром. Превалирование на спондилограммах явлений остеохондроза на средне-, нижне-шейном и верхнегрудном уровнях (CIV-DIII) сопровождается следующими МТ-синдромами: верхнелопаточной области, межлопаточной, плечелопаточного периартроза, эпикондилеза.

Синдром мышц верхнелопаточной области встречается наиболее часто у больных при дегенерации дисков CIV-CVI, отличается болями в мышцах: поднимающей лопатку, надостной, подостной и верхней части трапецевидной. Эти мышцы часто подвергаются перегрузкам при длительном физическом напряжении, переносе тяжестей в одной руке, особенно у женщин со слабо развитой мышечной системой. На поликлинических приемах врачами (терапевтами, хирургами, неврологами) часто ставятся диагнозы «цервикобрахиалгия» или «синдром плече-лопаточного периартроза». Клинически синдром проявляется ощущением тяжести в верхнелопаточной области, спазмом дельтовидной, надостной, верхней части трапецевидной мышц. Боли усиливаются при перемене погоды, нагрузках с иррадиацией в лопатку, плечевой сустав. При отведении, вращении руки в плечевом суставе нередко отмечается лопаточный хруст, свидетельствующий о снижении образования жидкости в слизистой сумке, расположенной под лопаткой.

Синдром дельтовидной мышцы отмечается при дегенерации дисков CIV-CV. отличается болями в мышце, снижением силы, ее гипотонией, гипотрофией, наличием плотных фиброзных тяжей в самой мыщце, которая хорошо визуализируется при отведении рук в стороны. Синдром плечелопаточного периартроза наблюдается при остеохондрозе CIII-CVIII, провоцируется микротравмами, перегрузками мышц плечевого пояса, особенно вследствие длительного выполнения монотонного физического труда, постоянного длительного сидения у экрана компьютера. Имеет место гипердиагностика данного синдрома в поликлинических условиях. В результате лечение, направленное на купирование болевого синдрома в области плечевого сустава, является неэффективным, так как основным источником болей является мышечный спазм. На ранних стадиях болят не суставы, а преимущественно мышцы и связки, окружающие эти суставы (К. Lewit, 1998). В таких случаях необходим поиск «ключевой», наиболее перегруженной и болезненной мышцы для снятия ее тензии и тонии. Синдром плече-лопаточного периартроза клинически проявляется чувством усталости руки, болезненностью при пальпации капсулы плечевого сустава, ограничением отведения руки в сторону и ротации в плечевом суставе при попытке больного заведения предплечья и кисти за спину. Выявляется синдром «замороженного плеча» с резким ограничением объема движений в плечевом суставе и выполнением определенного объема движения руки за счет перемещения лопатки. В таких случаях наблюдается выраженная гипотрофия большой группы мышц: дельтовидной, трапецевидной, надостной, подостной. На рентгенограммах плечевого пояса нередко имеют место участки обызвествления сухожилий надостной и других мышц, а также склероз краевых частей большого бугра плечевой кости или явления остеопороза головки плечевой кости.

Мышечно-тонические синдромы на кисти, предплечье наблюдаются при остеохондрозе СVI-СVIII сегментов. Синдромы бицепса, трицепса, мышц предплечья отличаются стойкими болями в соответствующих мышцах. Их следует дифференцировать с корешковыми синдромами (С6, С7 и С8). Основными дифференциально-диагностическими критериями являются: отсутствие корешковых, стреляющих болей, гипотонии, гипотрофии этих мышц и снижения или выпадения сухожильно-надкостничных рефлексов (бицепса, трицепса или карпорадиального). Локтевой эпикондилез выявляется у больных при остеохондрозе CVI-CVIII и достаточно четко диагностируется врачами поликлиник. При этом рефлекторный нейродистрофический процесс локализуется преимущественно в зоне одного из надмыщелков плеча, провоцируется физическими нагрузками, микротравмами на стороне наиболее нагруженной руки. Он часто проявляется у каменщиков, теннисистов, фехтовальщиков и др. Боли локализуются в области наружных надмыщелков справа, в области локтевого сустава, усиливаются при сгибании руки в локтевом суставе, а также пронации, супинации. Пальпаторно выявляются боли в области надмыщелков плеча.

Накопленный опыт показывает, что МТ-синдромы выявляются на ранних стадиях шейного остеохондроза, имеют четко очерченную клиническую картину, довольно часто (в 63,5%) наблюдается сочетание двух и более синдромов, что следует учитывать при их диагностике и лечении.

Лечение болевого и МТ-синдромов следует начинать с купирования спазма наиболее пораженной, «ключевой» мышцы, затем других менее болезненных, спазмированных мышц («закон лестницы»). Следует более широко применять в болевые (триггерные) мышечные точки блокады с лидокаином, кеналогом, депомедролом, а также локальные воздействия на пораженные мышечные группы методами физиотерапии (ДДТ, СМТ, фонофорез аналгоса, индометацина, лазеротерапия на болевые мышечные точки). Оправдано использование мягких техник мануальной терапии: постизометрическая релаксация спазмированных мышц, акупрессура болевых мышечных точек в сочетании с ИРТ. В более ранние сроки следует проводить также целенаправленные реабилитационные мероприятия: кинезотерапию, препараты, улучшающие трофику нервной и мышечной ткани (ноотропы, АТФ, актовегин, троксевазин и др.).
3.2.16. 

ТЕМА: Неврологические компрессионные синдромы при вертеброгенной патологии (профессор, доктор медицинских 
наук, Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

I. На поясничном уровне:
1. Вертеброгенный радикулит, симптомы поражения.
2. Дискогенный радикулит, симптомы поражения.

3. Корешково-сосудистые синдромы (радикулоишемия, радикуломиелоишемия).

4. Синдры: эпиконуса, конуса, конского хвоста.

II. Компрессионно-корешковые синдромы на шейном уровне.

Согласно классификации заболеваний периферической нервной системы, принятой в РБ, выделяют вертеброгенные и дискогенные компрессионные синдромы с заинтересованностью корешков, сосудов, коротких и длинных мышц на уровне пораженных позвоночно-двигательных сегментов.

Диагноз вертеброгенного радикулита (радикулопатия) ставится преимущественно у лиц пожилого возраста с преобладанием на спондилограммах дегенеративно-дистрофических изменений в позвоночнике (склероз замыкательных пластинок, остеофиты, снижение высоты нескольких межпозвонковых дисков, иногда наличием признаков остеопороза и др.).

При дискогенных радикулитах имеют место грыжи одного или нескольких межпозвонковых дисков, которые вызывают симптомы раздражения или компрессии спинномозговых корешков.

При корешковых синдромах выявляется целый комплекс неврологических нарушений:

· двигательные;

· чувствительные расстройства;

· снижение или выпадение сухожильно-надкостничных рефлексов;

· вертеброгенный синдром с уплощением поясничного лордоза или наличием сколиоза, реже кифоза, а также паравертебральные боли на уровне пораженного корешка, корешковые “стреляющие” боли по ноге.

Выделяют моно-, би-, и полирадикулярный синдромы. Выявляемые с помощью КТ-, МРТ поясничного отдела позвоночника грыжи могут быть боковыми, парамедианными, срединными, фораминальными и с фрагментацией.

Наиболее часто (90-95%) на поясничном уровне наблюдается поражение корешков L5 и S1, реже L4.

Синдром L5 корешка отличается болями, иррадиирующими из поясничной области по наружной поверхности бедра, пердней поверхности голени, тылу стопы и в большой палец. Имеет место слабость разгибателя большого пальца, реже – стопы, а также гипестезия в зоне L5 коленных и ахиллов рефлексы сохранены. 

Синдром S1 корешка проявляется болями, ирридиирующими из поясницы в ягодицу, заднюю поверхность бедра, голени, в пятку и наружный край стопы. Повышение тонуса, реже слабость одной из ягодичных мышц, снижение силы подошвенного сгибателя 1-го пальца стопы. Ахиллов рефлекс снижен или выпадает. Гипестезия в зоне S1 корешка, особенно четко выражена в области пятки, наружного края стопы и в 5-м пальце.

Синдром L4 корешка отличается болями по передней поверхности бедра и внутренней поверхности голени, а также отсутствием или снижением коленного рефлекса, гипотонией, гипотрофией четырехглавой мышцы бедра. Гипестезия в зоне этого корешка.

Корешково-сосудистые синдромы на поясничном уровне – это радикулоишемия и радикуломиелоишемия с синдромами эпиконуса, конуса и конского хвоста.

Радикулоишемия (L4, L5 или S1 корешков) отличается быстронарастающей слабостью мышц, иннервируемых данными корешками. При поражении L4 – слабость четырехглавой, L5 – перонеальной, S1 – икроножной группы мышц. Коленные и ахиллов рефлексы снижены или не вызывают чувствительные нарушения, соответствуют зоне иннервации данных корешков.

Синдром эпиконуса наблюдается при поражении SI и SII спинномозговых сегментов с обеих сторон. Он проявляется: 

· атрофическими параличами мышц дистальных отделов ног (голеней и стоп);

· утратой ахилловых рефлексов;

· расстройством всех видов чувствительности по задне-наружным поверхностям голеней, бедер и в области промежности.

Синдром конуса (поражение SIII, IV, V) спинномозговых сегментов с обеих сторон. Он отличается:

· выпадением чувствительности в области промежности;

· нарушением актов мочеиспускания и дефекации;

· пролежнями в области крестца.

Синдром конского хвоста отличается болями в области пораженных корешков, соответственно в промежности, области ануса, крестце, ягодицах, ногах.

· расстройствами всех видов чувствительности в зоне заинтересованных корешков;

· периферическими параличами мышц, ног или промежности;

· снижением или утратой рефлексов (коленных, ахилловых, подошвенных, анального);

· свисающей, «болтающей» стопой;

· расстройствами походки (паретическая или степпаж);

· недержанием мочи и кала.

При компрессионных корешковых синдромах на шейном уровне наиболее часто поражаются четыре шейных корешка (С4-С7). Из них на долю С6 и С7 корешков приходится около 90%. Однако, вследствие перекрытия зон корешковой иннервации в шейно-лопаточно-плечевой области и частым наличием симпаталгических болей, определение чувствительных расстройств на шейном уровне мало помогает в оценке уровня корешковой компрессии. Поэтому следует учитывать всю неврологическую симптоматику в комплексе, а также отдельные наиболее характерные автономные зоны корешковой иннервации.

При поражении корешка С6 боли, парестезии иррадиируют от шейного отдела позвоночника и лопатки по наружной поверхности плеча к лучевому краю предплечья и большому пальцу. Гипотония, реже гипотрофия и слабость бицепса со снижением или выпадением рефлекса с m. biceps.

Компрессия корешка С7 проявляется болями, парестезиями, распространяющимися от лопатки по наружно-задней поверхности плеча и дорсальной поверхности предплечья к 2-3-му пальцам. Выявляется слабость и гипотрофия трехглавой мышцы со снижением или выпадением рефлекса с m. triceps.

При компрессии двух корешков (С6 и С7) наблюдаются симптомы их поражения с гипотрофией мышц предплечья, кисти и особенно тенера.

Компрессия корешка С8 сопровождается болями, парестезиями, иррадиирующими от шеи к локтевому краю предплечья и 5-му пальцу. Снижается или выпадает карпо-радиальный рефлекс, наблюдается гипотония, гипотрофия гипотенера.

Другие корешки (С3, С4, С5) на шейном уровне поражаются реже. Компрессия корешка С4 проявляется болью в области надплечья, ключицы. Выявляется гипотрофия задней группы мышц шеи (трапецевидной, ременной, поднимающей лопатку). Раздражение корешков С3 и С4, сопровождается повышением тонуса диафрагмы со смещением ее купола, выявляемом при проведении рентгеноскопии органов грудной клетки и брюшной полости. 

Компрессия корешка С5 отличается болью в шее, надплечье и наружной поверхности плеча, а также слабостью и гипотрофией дельтовидной мышцы. Постановка диагноза компрессии корешка (протрузия диска, задние остеофиты и др.) должна быть обоснована комплексом симптомов:

- наличием болей и парестезий в соответствующем дерматоме и анатоме (С1-С8);

- выявлением сегментарных гиперестезии или гипестезии;

- гипотрофией, слабостью в определенных мышечных группах;

- снижением или выпадением сухожильно-надкостничных рефлексов на руках;

- при возможности проведением бесконтрастной спондилографии, а также КТ- или МРТ-томографии шейного отдела позвоночника. 

Вегетативные нарушения при корешковых компрессиях на шейном уровне встречаются часто, обусловлены вегетативными рефлекторными ответами на раздражение рецепторов позвоночных и оболочных структур в зоне компрессии корешков. 

3.2.17. 

ТЕМА: Дифференциальный диагноз в вертеброневрологии 
(профессор, доктор медицинских наук, Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Спондилоартроз.

2. Спондилолистез.

3. Гемангиомы позвоночника.

4. Остеомы, хондромы позвоночника.

5. Туберкулезный спондилит.

6. Коксартроз и коксопериартроз.

Многочисленность и разнообразие клинических форм вертеброгенных заболеваний являются почвой для гипердиагностики данной патологии. Важно разграничить вторичные вертеброгенные синдромы с первичными висцеральными заболеваниями. Среди практических врачей имеется опасная тенденция относить чуть ли не любую неясную патологию к остеохондрозу. Естественно, не всякую боль в шее, спине, пояснице следует считать вертеброгенной. Зоны позвоночника часто являются лишь местами отраженной боли из различных внутренних органов и внутричерепных процессов. 

Среди разнообразной патологии позвоночника, наряду с остеохондрозом и спондилоартрозом, имеют место другие процессы: спондилолистез, гемангиома, опухоли позвонка, коксартроз и коксопериартроз, туберкулезный спондилит. 

Спондилолистесз – соскальзывание позвонка вперед по отношению к нижеследующему. Чаще соскальзывают LIV и LV позвонки.

Истинный спондилолистез различных степеней может на протяжении всей жизни оставаться бессимптомным. Половина носителей этой костной патологии страдают от боли в пояснице и ногах со ступенеобразной деформацией поясничного отдела. Сужение межпозвонкового отверстия и сопутствующее утолщение желтых связок ведут к сдавлению корешков конского хвоста или к миелопатии со спастическим парезом ног. Дифференциальная диагностика с остеохондрозом нетрудна, т.к. рентгенологическая картина этого страдания весьма демонстративна.
Опухоли позвоночника. Позвоночник чаще поражают метастатические опухоли. Их диагностика требует учета не только вертеброневрологический, но и в первую очередь общесоматической симптоматики (похудание, гематологические сдвиги), а также данны о первичном очаге. Это обычно саркомы, метастазы рака и гипернефромы. Саркомы развиваются из костной ткани, надкостницы, межпозвонкового диска, связок, разрастаются очень быстро, переходя на соседние позвонки и окружающую ткань, они легко проникают в позвоночный канал, могут расти не в глубь, а вдоль спинного мозга (так называемая стелющаяся саркома). Если первичная злокачественная опухоль встречается редко, то вторичный, метастатический рак в позвоночнике – явление довольно частое. Возможно метастазирование из молочной железы, легкого, бронхов, желудка, предстательной железы, прямой кишки, матки и придатков. Рак поражает тело позвонка, не затрагивая дужки, отростки, диски и не переходит из одного позвонка на другой. На рентгенограммах обнаруживаются светлые пятна в телах позвонков, их сплющивание, дугообразное искривление, что обусловлено множеством очагов. При раке молочной железы метастазы чаще вызывают остеолитические изменения позвонков, а при раке предстательной железы – остеопластические.
Первичные доброкачественные опухоли позвонков, гемангиомы, остеокластобластомы и хондромы. Они встречаются приблизительно в 2 раза реже злокачественных, но их продолжительное существование в пределах одного позвоночно-двигательного сегмента требует дифференциальной диагностики с остеохондрозом.
Гемангиому, медленно растущую опухоль из сосудов костного мозга, часто рассматривают как врожденный дефект, аномалию развития сосудов. Она долго, иногда всю жизнь, остается бессимптомной, если нет переломов. Гемангиома чаще обнаруживается в нижнегрудных или поясничных позвонках; пораженный позвонок на рентгенограмме представляется несколько расширенным, как бы вздутым. Его структура ноздреватая, грубо полосатая, видны компенсаторно утолщенные, но редкие вертикальные трабекулы. Распространение этих изменений на дужку и поперечные отростки отличает гемангиому от болезни Педжета. 

Остеома развивается из костной ткани и локализуется в теле и дужке позвонка, чаще встречается в детском и юношеском возрасте. На рентгенограмме виден ограниченный очаг деструкции овальной или округлой формы, обрамленный склерозированной зоной. Наиболее типичными клиническими чертами являются локализованная боль и сколиоз.
Из доброкачественных опухолей наибольшую трудность в дифференциальной диагностике с остеохондрозом представляет хондрома. Эта опухоль дает сходную и богатую неврологическую симптоматику, так как прорастает в межпозвонковые отверстия и позвоночный канал. Она склонна к переходу в хондросаркому. При доброкачественной опухоли (кроме хондромы) вертебральный и экстравертебральный синдромы могут отсутствовать или проявляться слабо. Они четко выражены при туберкулезном спондилите.
Туберкулезный спондилит поражает наиболее часто грудной и поясничный отделы позвоночника. Процесс часто ограничивается двумя смежными позвонками, а отсутствие тотального разрушения тела позвонка объясняет редкость развития горба у взрослых больных. Образуются паравертебральные натечные абсцессы, при их распространении кзади гнойно-казеозные массы с остатками разрушенных кости и диска отслаивают заднюю продольную связку, картина сходная с задним выпадением диска при остеохондрозе. Чаще наблюдается однофокусное поражение позвоночника, переходу процесса на соседние позвонки препятствуют замыкающие пластины и диски. Поражаются два смежных позвонка, один из них больше. Люмбалгии и дорсалгии могут исчезать в покое, но всякое движение, сотрясение, чиханье вызывают острую боль. Постепенно развивается локальная миофиксация, со временем возникают деформации: выстояние остистого отростка позвонка, лежащего выше пораженного, кифоз, кифосколиоз вплоть до образования горба. На ранних этапах отмечается локальная болезненность от давления на остистый отросток. Развитие вертебрального синдрома сопровождается общим недомоганием, утомляемостью, субфебрилитетом. Туберкулезная этиология подтверждается положительными пробами Пирке и Манту. Ранним рентгенологическим признаком является уменьшение высоты межпозвонкового диска. В отличие от остеохондроза на снимке в боковой проекции диск сдавлен спереди больше, чем сзади. Края замыкающих пластинок могут быть гладкими и неизмененными. При значительных разрушениях диска контуры позвонков становятся неровными. Узурирование и разрежение отдельных участков тела позвонка названы рентгенологами как симптом «тающего сахара». Нередко рентгенологически выявляют натечный или перифокальный абсцесс. При поражении средних грудных позвонков абсцесс определяется и виде веретенообразной тени. В поясничном отделе натечник распознается по дугообразному выпячиванию наружного края поясничной мышцы. На поздних стадиях выявляется клиновидное оседание одного или двух позвонков. При сохранности межпозвонковых суставов имеется веерообразное расхождение остистых отростков. Кроме описанных клинических и рентгенологических признаков, следует учитывать возраст больных: туберкулезный спондилит, в отличие от остеохондроза, наблюдается во всех возрастах.
Коксартроз и коксопериартроз на начальных стадиях часто смешивают с вертеброгенной люмбоишиалгией. Тупая ноющая боль в тазобедренном уставе распространяется на седалищную и паховую области, по передненаружной поверхности до коленного сустава. Вертебральный синдром присоединяется по истечении нескольких лет.

Следует учитывать некоторые особенности жалоб при коксартрозе: боль непостоянна, усиливается после длительной ходьбы, в начале движения, после продолжительного покоя («стартовая боль»), при ношении тяжестей, в холодную погоду. Следует учитывать также особенности позы, мышечно-тонических нарушений, их отличия от люмбоишиадги-ческих. Анталгическая установка отводящих и сгибагельных мышц бедра ведет к ограничению движений в тазобедренном суставе. Если у лежащего на спине больного надавить на колено вертикально поставленного бедра (при сгибании голени на 90°) и отвести другой рукой голень, то на здоровой стороне приведение бедра удается, а на больной – нет. В дальнейшем, когда развиваются грубые нейродистрофические изменения в периартикулярных тканях, возникает патологическая установка ноги – состояние флексии, аддукции и внешней ротации бедра. При ходьбе происходит смещение таза вверх и вперед, возникает компенсаторный поясничный гиперлордоз, что обусловливает своеобразную «кланяющуюся» походку. Рентгенологически в начальной стадии определяются едва заметное сужение суставной щели и незначительные костные разрастания, в дальнейшем краевой склероз головки бедра и вертлужной впадины, краевые разрастания, остеодороз, костные кисты (суставная щель сужена, но полностью не исчезает).
3.2.18. 

ТЕМА: Компрессионно-ишемические и туннельные нейропатии (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Определение. Этиология и патогенез туннельных синдромов.

2. Клиническая характеристика, стадии заболевания, алгоритмы обследования больных с туннельными синдромами.

3. Компрессионно-ишемические невропатии  плечевого пояса и руки.

4. Компрессионно-ишемические невропатии нижних конечностей.

Большинство авторов для обозначения этой группы заболеваний периферических нервов предпочитают термин «туннельные невропатии (ТН) или туннельные синдромы (ТС)» так как определяющим является один из основных факторов патогенеза – локальная компрессия нерва. Встречаются и другие эпонимические обозначения, например, метатарзалгия Мортона, парестетическая мералгия Рота. ТН определяют как заболевание нервного ствола или его ветвей, вызванное локальным раздражением, компрессией или ишемией в анатомически и биомеханически уязвимых местах прохождения нерва. В целом КИН составляют около 25% заболеваний периферической нервной системы. 

Этиология. Во многих случаях развитие ТС связано с травмой. К фиброзным и дистрофическим изменениям стенок каналов может приводить ряд заболеваний или состояний, вызывающих системное набухание или пролиферацию соединительной ткани: деформирующий артроз, эндокринопатии (беременность, климакс, гипотиреоз, сахарный диабет), а также профессиональные и бытовые напряжения мышечно-связочного аппарата. К предрасполагающим факторам следует отнести генетическую предуготовность (врожденную узость канала), гипокинезию (позиционные ульнарные невропатии, ятрогенные – наложение повязок), компрессию корешка, из которого формируется компримируемый нерв, и развитие процесса по типу двойного сдавления (двойной «краш-синдром» у 14% пациентов). Спондилогенные патологические синдромы шейной и пояснично-крестцовой локализации осложняются ТН у каждого 3-5 больного. Этиологические факторы возникновения ТС можно разделить на общие и местные. К числу общих (системных) относится ряд заболеваний, приводящих к отеку, набуханию или пролиферации соединительной ткани: эндокринные расстройства (диабет, гипотиреоз), подагра, ревматоидный полиартрит (до 30%), хроническая венозная недостаточность (13%), отсроченные последствия травм (11%). Местные причины составляют 82% этиологических факторов ТС. Известна роль профессиональных нагрузок (сборщиков клубники), вредных привычек (паралич «субботней ночи»). К местным причинам развития ТС относят и изменения мышц. Дефанс или контрактура часто возникают как рефлекторная реакция в ответ на раздражение (невропатия n.saphenus при коксартрозе, спондилолистезе, поясничном гиперлордозе из-за мышечного напряжения приводящих мышц бедра). В патогенезе заболевания определенную роль играет ишемия vasa nervorum, приводящая к подострым или хроническим изменениям миелина и/или аксонов. Единой общепризнанной классификации ТС не существует. Создание классификации затрудняет многообразие видов, форм и вариантов ТС.

Клиническая картина ТС складывается из признаков основного или провоцирующего заболевания, локальных симптомов поражения около-туннельных тканей и собственно нервно-сосудистых образований. Общие клинические признаки:

1) локальные изменения: напряжение, болезненность, гипо- или гипертрофия некоторых мышц, выявляемые при пальпации и ЭМГ, болезненность связок в проекции некоторых нервов (срединного, локтевого, большеберцового);

2) неврологические расстройства: изменения чувствительности дистальнее проекции нерва, парезы кистей, стоп, отдельных пальцев; мышечная атрофия (особенно тенара при синдроме запястного канала и гипотенара при синдроме Гийена);

3) вегето-сосудистые нарушения: изменения кожной температуры, трофики кожи и волос, ногтей; акроцианоз, регионарные сосудистые расстройства в зоне иннервации пораженного нерва.

В дебюте заболевания симптомы раздражения нерва преобладают над симптомами выпадения. Среди всех форм КИН невропатии рук наблюдаются у 80% больных. 
Клинические проявления отдельных форм ТН. Невропатия лицевого нерва. Поражение 7 нерва чаще наблюдается внутри фаллопиева канала ниже отхождения барабанной струны (50%),оно проявляется ипсилатеральным парезом лицевой мускулатуры и слезотечением; поражение нерва на участке ниже стременного нерва и выше барабанной струны встречается реже – в 35% случаев и сопровождается слабостью лицевой мускулатуры, расстройством вкуса и слезотечением; поражение ниже отхождения большого каменистого нерва – в 14% случаев – гиперакузия, нарушение вкуса, слезотечение, прозопарез.

Невралгия тройничного нерва. Туннельный механизм невралгии 2-3 ветвей V нерва возникает вследствие узости подглазничного и мандибулярного каналов (1 ветвь проходит через широкую глазничную щель).

Поражения срединного нерва (СН). СН формируется корешками С5-С7-Th1 , имеет вторичные медиальный и латеральные пучки спереди a. axillaries; общий ствол проходит в sulcus bicipitalis medialis  вместе с плечевой артерией; в локтевом сгибе – под круглый пронатор и поверхностный сгибатель пальцев; на предплечье – между поверхностными и глубокими сгибателями пальцев, далее в запястный канал. На предплечье иннервирует все мышцы передней сгибательной группы кисти и пальцев за исключением локтевого сгибателя кисти и глубокого сгибателя пальцев. СН осуществляет сгибание кисти, сгибание 1-2 пальцев, пронацию кисти и предплечья, противопоставление и отведение 1 пальца; иннервирует кожу ладони и концевых фаланг тыльной поверхности 2-3 и половины 4 пальцев. Этиология: травма, ревматоидный артрит, подагра, сахарный диабет, микседема.

1.Синдром запястного канала. Поражение СН происходит в запястном канале, где он проходит под поперечной связкой запястья. Симптомы поражения: 1) гипестезия ладонной поверхности 1 пальца, тыльной и ладонной – 2-4 пальцев; чувствительность на ладони в норме, так как кожная ветвь отходит выше запястья; 2) слабость противопоставления и отведения 1 пальца; пареза сгибателей пальцев нет (в отличие от синдрома круглого пронатора Сейфарта);. 3) гипотрофия тенара; 4) гипергидроз.

2. Синдром круглого пронатора Сейфарта. Чаще наблюдается у теннисистов, кормящих матерей, молодоженов – «паралич медового месяца». Поражение СН происходит при прохождении нервных волокон через кольцо круглого пронатора или через аркаду поверхностного сгибателя пальцев. Симптомы поражения: 1) парез сгибателей пальцев кисти, 2) невозможность противопоставления 1 пальца; 3) чувствительные расстройства на радиальной стороне ладони.

3. Симптом ленты Стразера – поражение СН в нижней трети плеча (надмыщелковый ТС СН) + симптомы компрессии плечевой артерии. Поражение общего ствола срединного нерва: 1) паралич и атрофия мышц кисти, «обезьянья лапа», отсутствие сгибания 1-2 пальцев, противопоставления 1 и 5 пальцев, 2) гипестезия ладонной лучевой поверхности и тыла дистальных фаланг 2-3 пальцев, нарушена глубокая чувствительность; 3) каузалгия с трофическими расстройствами. Посттравматический остеопороз костей кисти – симптом Зудека-Лериша.

Разработанные тесты (Phallen, Tinnel, Berger и др.) позволяют диагностировать поражения срединного нерва.

Лучевой нерв (ЛУЧН) образуется из заднего пучка плечевого сплете-ния СV-CVIII как его продолжение, позади а. axillaris. Поражение ЛУЧН вызывает нарушение разгибания предплечья, кисти и пальцев, появляется «свисающая кисть», невозможно отведение 1пальца кисти. Исчезает рефлекс с m. triceps, снижается карпорадиальный рефлекс, нарушается чувствительность на дорсальной поверхности плеча, предплечья, кисти, 1-2 пальцев. Варианты поражения:

1. Компрессия нерва в подмышечной впадине («костыльный паралич») возникает редко.

2. Поражение нерва в средней трети плеча – «симптом спирального канала» или «симптом парковой скамейки» или «симптом ночного субботнего паралича» (не страдает m. triceps).

3. Поражение глубокой (задней) ветви ЛУЧН в верхней трети предплечья – «симптом супинатора» или « симптом аркады Фрозе» или «локоть теннисиста», симптом Томсона-Копеля (радиальный туннельный синдром).

Локтевой нерв (ЛОКН) формируется  из вторичного медиального пучка СVIII-ThI, располагаясь кнутри от axillaris и артерии плеча. В области локтевого сустава при травме, остеоартрозе ЛОКН сдавливается под утолщенной треугольной связкой, натянутой между локтевым отростком и внутренним надмыщелком плеча. Возникают болевые ощущения и парестезии в ульнарных частях кисти, 4-5 пальцах. Двигательные расстройства развиваются позже чувствительных: слабость локтевого сгибателя кисти, глубокого сгибателя 4-5 пальцев, короткого сгибателя 1 пальца, всех межкостных и 4-5 червеобразных мышц кисти. «Когтистая лапа». Уровни порaжения ЛОКН:

1. Кубитальный канал – щель локтевого сгибателя запястья (снаружи локтевой отросток и локтевой сустав, кнутри – медиальный надмыщелок и локтевая связка, крыша – фасциальная лента).

2. Канал Гюйона – гороховидно-крючковидный туннель ладони. В отличие от кубитального синдрома боль локализуется в области гипотенара и основания кисти, чувствительные расстройства обнаруживаются только на ладонной поверхности 4-5 пальцев. Карпорадиальный рефлекс сохранен.

На нижних конечностях чаще всего поражается малоберцовый нерв. В большинстве случаев причина заболевания – травма проксимального латерального отдела голени. Уровни поражения:

1) общий малоберцовый нерв на уровне головки малоберцовой кости (самый частый симптом): слабость пронации и тыльного сгибания стопы («лошадиная походка»), сенсорный дефект переднелатеральной поверхности голени и тыльной поверхности стопы;

2) невропатия глубокого малоберцового нерва: слабость тыльного сгибания стопы, разгибания большого пальца, гипестезия первого межпальцевого промежутка;

3) невропатия поверхностного малоберцового нерва: гипестезия по переднелатеральной  поверхности голени и тыльной поверхности стопы.

Невропатия бедренного нерва – один из самых частых вариантов мононевропатий, развивается вследствие травмы, метаболических расстройств или токсического воздействия. Поражение обычно одностороннее и проявляется болью в паховой области и онемением передней поверхности бедра и медиальной поверхности голени, ослаблением или отсутствием коленного рефлекса, слабостью при разгибании ноги в коленном суставе.

Невропатия латерального кожного нерва бедра. Нерв обеспечивает кожную чувствительность по наружному краю бедра. Повреждение нерва (парестетическая мералгия) вызывает боль и парестезии по наружной поверхности бедра; возникает при компрессии соседними анатомическими структурами (ожирение, беременность, опухоли, гиперлордоз). 

Невропатия тарзального канала. Причиной поражения заднего большеберцового нерва или его ветвей в большинстве случаев являются переломы пяточной кости. Концепция патогенеза данного синдрома – сдавление большеберцового нерва смещенными отломками пяточной кости и рубцовыми спайками окружающих тканей позади медиальной лодыжки. Проявляется слабостью собственных мышц стопы, чувством жжения в стопе, особенно по ночам.
3.2.19. 

ТЕМА: Этиология и факторы риска инсульта. Первичная и вторичная профилактика инсульта (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Факторы риска цереброваскулярных заболеваний.

2. Первичная и вторичная профилактика инсульта.
Острые нарушения мозгового кровообращения являются важной медико-социальной проблемой, что обусловлено их высокой долей в структуре заболеваемости и смертности населения, значительными показателями временных трудопотерь и первичной инвалидности. 

Различают первичную и вторичную профилактику инсульта. Первичная профилактика направлена на предупреждение заболевания здоровых лиц и пациентов с начальными формами цереброваскулярной патологии и базируется на представлении о факторах риска и возможности их коррекции. 

В настоящее время важнейшими факторами риска развития инсульта считаются: артериальная гипертензия, курение,  патология сердца, патология магистральных артерий головы, нарушение липидного объема, сахарный диабет, гемостатические нарушение, алкоголь, оральные контрацептивы, пол, возраст, наследственность. Первичная профилактика – сфера деятельности врачей общей практики, правительственных учреждений здравоохранения и политиков. На сегодняшний день можно выделить три основные  проблемы инсульта: первичная профилактика острых нарушений мозгового кровообращения, лечение и реабилитация больных с уже свершившимся инсультом и вторичная его профилактика. 

Вторичная профилактика, направленная  на предотвращение возникновения повторных нарушений мозгового кровообращения (НМК), является важнейшей клинической задачей. Общий риск повторного НМК в первые 2 года после перенесенного инсульта составляет от 4% до 14%, причем в течение первого месяца повторный ишемический инсульт развивается у 2-3% выживших, в первый год – у 10-16%, затем – около 5% ежегодно, что в 15 раз превышает аналогичный показатель в общей популяции для соответствующего возраста и пола.

Вторичная профилактика должна осуществляться для транзиторных ишемических атак уже с момента развития первых клинических симптомов, для ишемического инсульта – начиная со 2-3 недели заболевания. При отборе больных необходимо учитывать факторы риска развития повторного инсульта у конкретного пациента (наличие артериальной гипертензии, сахарного диабета, патологии сердца и др.) и результаты обследования с применением дополнительных методов исследования. 

Комплексное обследование для индивидуального выбора метода вторичной профилактики должно включать:

- оценку состояния магистральных артерий головы и внутримозговых сосудов;

- исследование состояния сердечной деятельности;

- исследование структуры ликворной системы и вещества головного мозга (КТ, МРТ);

- изучение реологических свойств крови и гемостаза (вязкость крови и плазмы, агрегация тромбоцитов, коагулограмма и др.).

Повышенное артериальное давление – наиболее важный из поддающихся лечению причинный фактор риска инсульта. При медикаментозной терапии артериальной гипертензии необходимо руководствоваться следующими принципами:

- избегать резкого снижения артериального давления;

- отдавать предпочтение комбинациям препаратов с целью доведения до максимума гипотензивного эффекта при минимальных побочных явлениях; 

- использовать препараты длительного действия;

- при низкой эффективности или плохой переносимости лекарственного средства заменять его на препарат другого класса, а не увеличивать дозу. Препаратами первой очереди следует считать низкие дозы диуретиков или бета-блокаторов. Средством выбора для вторичной профилактики НМК являются ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента (иАПФ).

Немаловажная роль в патогенезе преходящих НМК и инфарктов мозга отводится атеротромбозу и изменениям реологических свойств крови, в том числе повышению агрегационной способности тромбоцитов и эритроцитов. Признание ключевой роли активации тромбоцитарно-сосудистого звена гемостаза в тромбо- и атерогенезе, а также в патогенезе ишемических НМК послужило основанием для клинического применения антитромбоцитарных и антикоагулянтных препаратов с целью их профилактики. На сегодняшний день для профилактики повторных нарушений мозгового кровообращения наиболее изучена эффективность ацетилсалициловой кислоты, дипиридамола, клопидогреля и тиклопидина, воздействующих на различные звенья тромбообразования. 

Полученные данные по изучению влияния различных антиагрегантных средств на тромбоцитарный гемостаз позволили разработать дифференцированные схемы их применения для профилактики повторных инфарктов мозга:

- ацетилсалициловую кислоту в дозе 75-150 мг (1 мг/кг) в сутки следует назначать пациентам, перенесших атеротромботический, эмболический инсульт или ТИА.

- клопидогрель назначают в дозе 75 мг/сут. при сочетанной сосудистой патологии, выраженном гиперагрегационном синдроме, после оперативных вмешательств на сосудах, а также при высоком риске развития повторного НМК и необходимости быстрой коррекции системы гемостаза; 

- дипиридамол в средних дозах (по 75 мг 2-3 раза в сутки) назначается пациентам, перенесшим атеротромботический или лакунарный инсульт при наличии гиперагрегационного синдрома, страдающих недостаточно контролируемой артериальной гипертензией, при противопоказаниях к назначени. аспирина или его непереносимости, а также получающим лечение ингибиторами АПФ;

- комплекс «дипиридамол + аспирин» (75 мг/сут. и 50 мг/сут.) рекомендуется после эмболического, атеротромботического или лакунарного инсульта при наличии гиперагрегационного синдрома и высокого риска развития раннего повторного ишемического инсульта (при необходимости быстрой нормализации системы гемостаза), а также при сочетанной сосудистой патологии;

- дипиридамол в малых дозах (по 25 мг 2-3 раза в сутки) показан пациентам старше 65 лет после атеротромботического или лакунарного инсульта при противопоказаниях к назначению аспирина и его непереносимости, а также больным, получающим лечение ингибиторами АПФ (в связи со снижением их эффективности на фоне аспирина). Мерцательная аритмия является главной причиной тромбоэмболических инсультов, риск повторного нарушения мозгового кровообращения при этом составляет 12% в год. Для долговременной вторичной профилактики после ТИА или ишемического инсульта у больных с мерцательной аритмией используются не антиагреганты, а антикоагулянты, при этом средством выбора является варфарин. 

Антикоагулянтная терапия показана больным:

- перенесшим инсульт, связанный с фибрилляцией предсердий;

- имеющим искусственные клапаны сердца;

- с доказанным кардиоэмболическим инсультом, если имеется высокий риск рецидива. 

При проведении профилактических мероприятий необходимо снижение уровня холестерина в крови, которое может быть достигнуто как умеренными изменениями в диете, так и медикаментозной терапией. 

В последние годы получены убедительные данные о преимуществах хирургических методов терапии по сравнению с консервативным лечением для пациентов с гемодинамически значимым сужением сонных артерии. В большинстве ведущих клиник приняты следующие показания к реконструкции внутренних сонных артерии: гемодинамически значимый стеноз (более 60%), атеросклеротическая бляшка любой градации с признаками распада ее поверхности, патологическое удлинение внутренней сонной артерии. 

Таким образом, на сегодняшний день определены следующие подходы к вторичной профилактике инсульта:

- индивидуальный выбор программы профилактических мероприятий;

- дифференцированная терапия в зависимости от типа и клинического варианта перенесенного инсульта;

- использование гипотензивной, антитромботической, гиполипидемической терапии и хирургического лечения;

- комбинация различных терапевтических воздействий.

Только сочетание стратегии высокого риска с популяционной стратегией профилактики позволит получить значительный результат в плане снижения заболеваемости и смертности от цереброваскулярных болезней.

Существенных успех в этой области не мыслим без целенаправленной политики по формированию мотивации и пропаганде здорового образа жизни, рационального питания населения, улучшения экологической обстановки.

3.2.20. 

ТЕМА: Инфаркт головного мозга (патогенез, клиника, диагностика) (профессор, доктор медицинских наук 
Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Патогенез инфаркта мозга.

2. Клинические картины инфаркта мозга.

3. Диагностика инфаркта мозга.

Ин​сульт – вне​зап​ное раз​ви​тие нев​ро​ло​ги​че​ских сим​пто​мов, обу​слов​лен​ных ло​каль​ным или то​таль​ным на​ру​ше​ни​ем моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния. Ин​сульт пред​став​ля​ет со​бой кли​ни​че​ский син​дром ост​ро​го со​су​ди​сто​го по​ра​же​ния моз​га и яв​ля​ет​ся ис​хо​дом раз​лич​ных по ха​рак​те​ру па​то​ло​ги​че​ских со​стоя​ний в сис​те​ме кро​во​об​ра​ще​ния.

При этом ус​та​нов​ле​но мно​го​об​ра​зие этио​ло​ги​че​ских и па​то​ге​не​ти​че​ских ме​ха​низ​мов в раз​ви​тии это​го за​бо​ле​ва​ния. Ве​ду​щим по​вре​ж​даю​щим фак​то​ром при ин​фарк​те моз​га яв​ля​ет​ся ги​пок​сия – со​стоя​ние не​дос​та​точ​но​го ки​сло​род​но​го снаб​же​ния клет​ки. Ише​мия и ги​пок​сия за​пус​ка​ют кас​кад био​хи​ми​че​ских и па​то​фи​зио​ло​ги​че​ских ре​ак​ций, при​во​дя​щих, в ко​неч​ном сче​те, к ги​бе​ли нерв​ной тка​ни. Установлено, что степень повреждающего действия ишемии определяется прежде всего глубиной и длительностью снижения мозгового кровотока. Область мозга с наиболее выраженной олигемией (< 10-15 мл) становится необратимо поврежденной очень быстро – в течение 6-8 мин. с момента развития ишемии. В течение нескольких часов центральный точечный инфаркт окружен ишемизированной, но живой тканью – зоной ишемической полутени, или пенумбры, в которой в целом сохранен энергетический метаболизм и отмечаются лишь функциональные, но не структурные изменения. Область ишемической полутени может быть спасена восстановлением адекватной перфузии ткани мозга и применением нейропротективных средств. Именно пенумбра является главной мишенью терапии инсульта в первые часы и дни заболевания. С учетом выявленных закономерностей для систематизации сложных реакций ишемического каскада может быть предложена условная и упрощенная схема его последовательных этапов: снижение мозгового кровотока; глутаматная эксайтотоксичность; внутриклеточное накопление кальция; активация внутриклеточных ферментов; повышение синтеза NO и развитие оксидантного стресса; экспрессия генов раннего реагирования; отдаленные последствия ишемии (локальная воспалительная реакция, микроциркуляторные нарушения, повреждение гематоэнцефалического барьера); апоптоз.

Сле​ду​ет под​черк​нуть, что ин​фаркт моз​га яв​ля​ет​ся ос​лож​не​ни​ем ря​да ост​рых или хро​ни​че​ски про​те​каю​щих за​бо​ле​ва​ний че​ло​ве​ка. Наи​бо​лее час​то встре​ча​ют​ся ате​ро​скле​ро​ти​че​ские по​ра​же​ния со​су​дов моз​га, ар​те​ри​аль​ная ги​пер​тен​зия, са​хар​ный диа​бет или их со​че​та​ние. По-преж​не​му при НМК вы​де​ля​ют:
1. На​чаль​ные про​яв​ле​ния не​дос​та​точ​но​сти кро​во​об​ра​ще​ния го​лов​но​го моз​га.

2. Про​грес​си​рую​щее на​ру​ше​ние моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния – ло​каль​ное или то​таль​ное, ко​гда воз​ник​ший де​фи​цит дер​жит​ся до 24 ча​сов. Сю​да от​но​ся тран​зи​тор​ные ише​ми​че​ские ата​ки и ги​пер​то​ни​че​ские кри​зы.

3. Ма​лый ин​сульт и ин​сульт.

4. Про​грес​си​рую​щее на​ру​ше​ние моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния или хро​ни​че​ская со​су​ди​стая моз​го​вая не​дос​та​точ​ность.

5. Со​че​тан​ные или не​уточ​нен​ные со​су​ди​стые по​ра​же​ния моз​га (ост​рая ги​пок​си​че​ская ме​та​бо​ли​че​ская эн​це​фа​ло​па​тия – ме​та​бо​ли​че​ский ин​сульт).

В ос​но​ве ин​фарк​тов моз​га ле​жат сле​дую​щие про​цес​сы: 

· спазм со​су​дов, ди​ла​та​ция или утол​ще​ние са​мой стен​ки, ее из​ви​тость, пе​ре​гиб;

·  мак​ро- и мик​ро​эм​бо​лии; 

· хро​ни​че​ская со​су​ди​стая моз​го​вая не​дос​та​точ​ность и на​ру​ше​ние внут​ри​со​су​ди​сто​го кро​во​то​ка вслед​ст​вие экс​т​ра​кра​ни​аль​ных при​чин, вклю​чая кар​ди​аль​ные.

Оп​ре​де​лен​ную роль в раз​ви​тии ин​фарк​та моз​га иг​ра​ют и дру​гие фак​то​ры: на​ру​ше​ние фи​зи​ко-хи​ми​че​ских и рео​ло​ги​че​ских свойств кро​ви; на​ру​ше​ние мик​ро​цир​ку​ля​ции; на​ру​ше​ние ме​та​бо​лиз​ма моз​га и ан​гио​коа​гу​ло​па​тии.

Ве​ду​щей при​чи​ной воз​ник​но​ве​ния ин​фарк​тов моз​га яв​ля​ет​ся па​то​ло​гия серд​ца (фиб​рил​ля​ция пред​сер​дий, ост​рый ин​фаркт мио​кар​да, ИБС и др.). 

Осо​бое ме​сто в пе​реч​не этио​ло​ги​че​ских фак​то​ров ин​фарк​та моз​га, осо​бен​но у жен​щин, при​над​ле​жит ан​ти​фос​фо​ли​пид​но​му син​дро​му: ре​ци​ди​ви​рую​щие тром​бо​зы в раз​лич​ных со​су​дах, по​втор​ные вы​ки​ды​ши, тром​бо​ци​то​пе​ния. Ин​фарк​ты моз​га в ка​ро​тид​ной сис​те​ме про​яв​ля​ют​ся в ви​де ге​ми​па​ре​за, ге​ми​ги​пе​сте​зии и ге​миа​ноп​сии на про​ти​во​по​лож​ной оча​гу ин​фарк​та сто​ро​не. При по​ра​же​нии ле​во​го по​лу​ша​рия у прав​шей воз​ни​ка​ет афа​зия, алек​сия, аг​ра​фия и ап​рак​сия. По​ра​же​ние суб​до​ми​нант​но​го по​лу​ша​рия со​про​во​ж​да​ет​ся ано​зог​но​зи​ей и рас​строй​ством схе​мы те​ла. Воз​мож​но на​ру​ше​ние зре​ния на сто​ро​не ин​фарк​та. 

Ин​фаркт моз​га в вер​теб​ро-ба​зил​ляр​ной сис​те​ме ха​рак​те​ри​зу​ет​ся раз​но​об​раз​ны​ми кли​ни​че​ски​ми про​яв​ле​ния​ми. Го​ло​во​кру​же​ние яв​ля​ет​ся од​ной из са​мых час​тых жа​лоб, но​сит сис​те​ма​ти​зи​ро​ван​ный ха​рак​тер, мо​жет со​про​во​ж​дать​ся тош​но​той и мно​го​крат​ной рво​той. Воз​мож​ны на​ру​ше​ния гло​та​ния, вне​зап​ная оси​п​лость го​ло​са, за​труд​не​ние при раз​го​во​ре, двое​ние в гла​зах, вы​па​де​ние по​ло​вин по​ля зре​ния, нис​тагм. Мо​гут раз​ви​вать​ся буль​бар​ные рас​строй​ства.

 При по​ра​же​нии раз​лич​ных от​де​лов ство​ла моз​га на​блю​да​ют​ся раз​лич​ные аль​тер​ни​рую​щие син​дро​мы, воз​мож​ны уг​не​те​ния соз​на​ния и на​ру​ше​ния пси​хи​че​ских функ​ций. При тром​бо​зе по​зво​ноч​ной или зад​ней ниж​ней моз​жеч​ко​вой ар​те​рии раз​ви​ва​ет​ся син​дром Вал​лен​бер​га-За​хар​чен​ко.

 Окк​лю​зия ос​нов​ной ар​те​рии со​про​во​ж​да​ет​ся гла​зо​дви​га​тель​ны​ми на​ру​ше​ния​ми, тет​ра​п​ле​ги​ей, рас​строй​ством соз​на​ния и ви​таль​ных функ​ций, что не​ред​ко при​во​дит к ле​таль​но​му ис​хо​ду.

В на​стоя​щее вре​мя при​ня​та кон​цеп​ция ге​те​ро​ген​но​сти ин​суль​тов, пред​по​ла​гаю​щая де​ле​ние их на ти​пы и под​ти​пы.

Ате​рот​ром​бо​ти​че​ский под​тип ин​фарк​та моз​га: на​ча​ло час​то пре​ры​ви​стое, сту​пе​не​об​раз​ное, с по​сте​пен​ным на​рас​та​ни​ем сим​пто​ма​ти​ки, де​бю​ти​ру​ет ча​ще во вре​мя сна. В кли​ни​ке име​ет ме​сто ате​ро​скле​ро​ти​че​ское по​ра​же​ние экс​т​ра- и/или ин​тра​кра​ни​аль​ных ар​те​рий. Не​ред​ко ин​фарк​ту пред​ше​ст​ву​ют тран​зи​тор​ные ише​ми​че​ские ата​ки, раз​мер оча​га по​ра​же​ния варь​и​ру​ет от ма​ло​го до об​шир​но​го.

Кар​дио​эм​бо​ли​че​ский под​тип ин​фарк​та моз​га: на​ча​ло, как пра​ви​ло, вне​зап​ное, по​яв​ле​ние нев​ро​ло​ги​че​ской сим​пто​ма​ти​ки у ак​тив​но​го па​ци​ен​та. Нев​ро​ло​ги​че​ская сим​пто​ма​ти​ка мак​си​маль​но вы​ра​же​на в де​бю​те за​бо​ле​ва​ния. Наи​бо​лее час​тая ло​ка​ли​за​ция оча​га – зо​на кро​во​снаб​же​ния сред​ней моз​го​вой ар​те​рии. Очаг сред​ний или боль​шой, кор​ко​во-под​кор​ко​вой ло​ка​ли​за​ции. Для дан​но​го ин​фарк​та не​ред​ко ха​рак​тер​но на​ли​чие ге​мор​ра​ги​че​ско​го ком​по​нен​та. В кли​ни​ке - кар​ди​аль​ная па​то​ло​гия.

Ге​мо​ди​на​ми​че​ский под​тип ин​фарк​та моз​га: на​ча​ло вне​зап​ное или сту​пе​не​об​раз​ное; ло​ка​ли​за​ция оча​га – кор​ко​вые от​де​лы в зо​нах смеж​но​го кро​во​об​ра​ще​ния, пе​ри​вен​три​ку​ляр​ное ве​ще​ст​во се​ми​оваль​но​го цен​тра, раз​ме​ры – от ма​лых до боль​ших. Вы​яв​ля​ет​ся мно​же​ст​вен​ное ате​ро​скле​ро​ти​че​ское по​ра​же​ние, ано​ма​лии со​су​ди​стой сис​те​мы и на​ли​чие ге​мо​ди​на​ми​че​ско​го фак​то​ра, сни​же​ние ми​нут​но​го объ​е​ма серд​ца и др. На​ча​ло – не​ред​ко – во вре​мя сна, прие​ма пи​щи, го​ря​чей ван​ны и др.

Ла​ку​нар​ный под​тип ин​фарк​та моз​га: на​ча​ло ча​ще ин​тер​мит​ти​рую​щее, кли​ни​че​ская кар​ти​на на​рас​та​ет в те​че​ние ча​сов или дня, ар​те​ри​аль​ное дав​ле​ние по​вы​ше​но, не​ред​ко – кар​ти​на ги​пер​то​ни​че​ско​го кри​за. Ин​фаркт ло​ка​ли​зу​ет​ся в под​кор​ко​вых яд​рах, внут​рен​ней кап​су​ле, в ос​но​ва​нии мос​та моз​га. Кли​ни​ка ог​ра​ни​чи​ва​ет​ся чис​то дви​га​тель​ным ли​бо чув​ст​ви​тель​ным син​дро​мом, диз​арт​ри​ей, ли​бо изо​ли​ро​ван​ным мо​но​па​ре​зом, обыч​но от​сут​ст​ву​ют об​ще​моз​го​вые и ме​нин​ге​аль​ные сим​пто​мы.

Ин​сульт по ти​пу ге​мо​рео​ло​ги​че​ской мик​ро​окк​лю​зии: име​ют ме​сто вы​ра​жен​ные ге​мо​рео​ло​ги​че​ские из​ме​не​ния, на​ру​ше​ния в сис​те​ме ге​мо​ста​за и фиб​ри​но​ли​за при от​сут​ст​вии или ми​ни​маль​ной вы​ра​жен​но​сти со​су​ди​сто​го за​бо​ле​ва​ния ус​та​нов​лен​ной этио​ло​гии. Те​че​ние с об​ра​ти​мым нев​ро​ло​ги​че​ским де​фи​ци​том и от​сут​ст​ви​ем об​ще​моз​го​вых сим​пто​мов.

Исход инсульта зависит от своевременности диагностики и начала лечения, а также от наличия средств патогенетической терапии и их рационально использования. 

Для быстрого и точного определения подтипа инфаркта мозга большое значение имеют инструментальные методы исследования (дуплексное сканирование артерий головы, транскраниальная допплерография, эхокардиография, МРТ и КТ головного мозга, холтеровское мониторирование ЭКГ и артериального давления, исследование гемореологических свойств крови – гематокрит, вязкость, уровень фибриногена, агрегация эритроцитов и тромбоцитов, их деформируемость и др.).

Проводимые исследования позволяют в основном определить основную причину возникновения инсульта и механизм его развития, что позволяет своевременно начать патогенетическую терапию.

3.2.21. 

ТЕМА: Гемморогический инсульт (этиология, патогенез, клиника, диагностика) (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Этиология и классификация внутримозговых кровоизлияний.

2. Клиника и осложнения острого периода, нейромониторинг диагностики, показания к хирургическому лечению внутримозговых кровоизлияний.

3. Субарахноидальное кровоизлияние: этиология, патогенез, клиника, степени тяжести, диагностика и осложнения.

4. Прогноз, причины летальности геморрагического инсульта.

1. Внутримозговые кровоизлияния (ВМК)

Частота ВМК составляет 12-15 на 100 000 населения и в 2 раза превышает заболеваемость субарахноидальным кровоизлияниям (САК). ВМК может быть в виде гематомы или очага геморрагического пропитывания. Ведущим механизмом образования гематомы являются разрывы патологически измененных стенок сосудов. Излившаяся кровь вызывает местное разрушение и сдавливание вещества мозга, локальную ишемию с интракраниальной гипертензией, дислокацией и возможным вклиниванием мозговых структур.

Причины возникновения ВМК многообразны: артериальная гипертензия (самая частая), амилоидная ангиопатия (50% у лиц старше 70 лет), сосудистые аномалии, опухоль мозга (5% всех ВМК), нарушение гемостаза (болезни крови, антикоагулянтная терапия), злоупотребление наркотиками, тромбоз внутричерепных вен и синусов. 

Клиника. Функциональные, сосудисто-рефлекторные и дисгемические нарушения обуславливают наличие общемозговых, менингиальных и вегетативных симптомов. Общемозговые расстройства являются ведущими в клинике ВМК: головная боль, тошнота, рвота. Приблизительно у 16% больных возникают генерализованные припадки. В течение 1 часа появляются расстройства сознания от оглушения до комы. Менингеальный синдром в первые часы заболевания проявляется гиперестезией, скуловым симптомом Бехтерева. Ригидность мышц затылка, с-мы Кернига, Брудзинского формируются позже. Более чем у 1/3 пожилых пациентов синдромы раздражения мозговых оболочек не выявляются. Вегетативные симптомы: багрово-красные кожные покровы покрыты потом, дыхание хриплое, стридорозное, типа Чейн-Стокса, пульс напряжен, АД повышено, гипертермия. Очаговая симптоматика зависит от локализации поражения: путаменальные – 55%, субкортикальные (лобарные) – 15%, таламические (медиальные) – 10%, мозжечковые – 10%, мостовые – 10%.

Лобарные ВМК, а также ВМК в базальные ядра и внутреннюю капсулу проявляются контрлатеральной гемиплегией, гемигипестезией, парезом лицевой мускулатуры и языка по центральному типу, афазией (поражение доминантного полушария) или нарушением «схемы тела», анозогнозией, аутотопогнозией (поражение субдоминантного полушария). Таламические ВМК проявляются контрлатеральной гемианестезией и гемиатаксией, иногда преходящим  гемипарезом; возможны сонливость, амнезия, апатия. Для ВМК в мозжечок характерны: выраженное головокружение, миоз, нистагм, повторная рвота, гипотания мышц и атаксия, быстрое нарастание симптомов повышения внутричерепного давления (ВЧД).

ВМК в ствол мозга чаще наблюдается в мост и сопровождается развитием глубокой комы в течение нескольких минут, выраженной децебрационной ригидностью, миозом, расстройствам дыхания и сердечно-сосудистой деятельности. При малом очаге клиника проявляется развитием альтернирующего синдрома при сохранном сознании.

Осложнениями острого периода ВМК являются: прорыв крови в желудочковую систему, дислакационный синдром (ДС) и развитие острой окклюзионной гидроцефалии (ООГ). Прорыв крови в желудочковую систему в 30-85% случаев ВМК. Наиболее высокая вероятность прорыва крови в желудочки сохраняется в течение 2-3 суток и зависит от локализации и объема гематомы, часто (до80%) прорыв крови в желудочковую систему наблюдается при таламических ВМК, если их объем превышает 10 см2, происходит быстрое угнетение функций продолговатого мозга и развитие ООГ. Она выявляется в первые 4-8 ч с момента ВМК, выраженность нарастает на 2-3 сутки, стабилизация – на 4-7 сутки. Височные и височно-теменные гематомы объемом до 30 см2 создают высокий риск (75%) развития транстенториальной дислакации мозга со сдавлением стволовых структур. О возникновении дислакации ствола мозга свидетельствуют: нарастание расстройств сознания, односторонней мидриаз, смена полушарного пареза на стволовой, расстройства дыхания и сердечной деятельности.     
Прогноз. Неблагоприятными симптомами при ВМК являются: нарушение сознания в дебюте заболевания, значительный объем и медиальная локализация гематомы, прорыв крови в желудочковую систему, высокое систолическое АД, нарушение витальных функций, раннее развитие застойных сосков зрительных нервов, перенесенный ранее инфаркт миокарда или инсульт.

2. Нетравматические субарахноидальные кровоизлияния (САК).
Основными этиологическими факторами развития САК являются: разрывы мешотчатых аневризм на основании мозга (до 85%) и расслоение артерий(10%). У 5% больных выявляются редкие причины САК: церебральные (спинальные) АВМ, травмы, микотические аневризмы, миксомы сердца, наркотики, серповидноклеточная анемия, антикоагулянтная терапия и т.д. В 7-15% случаев причина САК остается неустановленной. У пожилых пациентов основной причиной САК считается АГ. Излившаяся кровь вызывает асептическую воспалительную реакцию сосудистой мозговой оболочки, отек, вазоспазм и ишемию головного мозга.

Осложнения САК: ангиоспазм, повторные кровотечения, ООГ. Выраженный и продолжительный ангиоспазм вызывает формирование «отсроченных» инфарктов мозга. Сужение артерий начинается на 3-4 сутки от начала заболевания, максимально выражено на 7-14 день. Повторные кровотечения (лизис сгустка крови) развиваются у 26-27% больных с САК вследствие разрыва аневризм, у 5%- при АВМ. Гидроцефалия развивается у 25-27% больных и обусловлена окклюзией ликворопроводящих путей, нарушением резорбции ЦСЖ. 
Клиника САК зависит от локализации и массивности кровоизлияния. Выделяют: субарахноидальные, субарахноидально-парехиматозные, субарахноидально-вентрикулярные и субарахноидально-паренхиматозно-вентрикулярные кровоизлияния.
Для оценки степени тяжести состояния больных с САК используется классификация W. Hunt, R. Hess (1968):
1 степень тяжести. Бессимптомное течение, слабо выраженная головная боль или ригидность мышц затылка. 

2 степень. Головная боль умеренная или слабовыраженная. Менингеальный синдром выражен. Очаговая симптоматика отсутствует за исключением возможного поражения глазодвигательного нерва. 

3 степень. Менингеальный синдром выражен. Оглушение. Очаговая симптоматика умеренно выражена. 

4 степень. Менингеальный синдром выражен. Сопор. Очаговая симптоматика выражена. Признаки нарушения витальных функций. 

5 степень. Кома разной глубины. Акинетический мутизм. 

Атипичные варианты САК: мигренеподобный – 6%, псевдовоспалительный – 6%, псевдогипертонический – 2%, псевдорадикулярный – 2%, псевдо-психический – 2%. 

Прогноз САК зависит от причины его развития, тяжести состояния больного и степени нарушения сознания в дебюте заболевания, а также от осложнений и сопутствующих заболеваний. При аневризматическом САК у 33,5% больных регистрируется ангиоспазм, приводящий к нарастанию неврологических симптомов с формированием резидуального дефекта и у 15-17% – летальный исход. 

Особенности течения ГИ:

- дольше длится отек мозга,

- нередки повторные кровоизлияния,

- развитие ООГ,

- опасность дислокации ствола из-за отека мозга,

- развитие ишемии, резистентностной к лечению. 

Методы нейроманиторинга ГИ:

1. Оценка неврологического статуса.

2. Методы нейровизуализации (КТ, МРТ).

3. Оценка мозгового кровотока (лазерная флуометрия, ТКДГ, мониторинг церебрального перфузионного давления).

4. Методика контроля ВЧГ.

5. Оценка метаболизма мозга (югулярная оксиметрия).

6. Нейрофизиологические методы (ЭЭГ, ВП). 

3.2.22. 

ТЕМА: Транзиторные ишемические атаки (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Понятие о транзиторной и ишемической атке (ТИА).

2. Патогенез и клиника ТИА.

3. Лечение ТИА.

Тран​зи​тор​ная ише​ми​че​ская ата​ка, или пре​хо​дя​щее на​ру​ше​ние моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния (ПНМК), – это кли​ни​че​ский син​дром, ха​рак​те​ри​зую​щий​ся ост​рым на​ру​ше​ни​ем ка​кой-ли​бо оча​го​вой функ​ции го​лов​но​го моз​га или од​но​го гла​за с субъ​ек​тив​ны​ми жа​ло​ба​ми и оча​го​вой сим​пто​ма​ти​кой, для​щи​ми​ся не бо​лее 24 ча​сов. 

 От 12 до 35% па​ци​ен​тов стар​ше 50 лет ПНМК пред​ше​ст​ву​ет ин​суль​ту. Ис​то​ри​че​ский ас​пект ТИА: 

1. На​ча​ло пред​став​ле​ний о ТИА – 50-е гг. XX сто​ле​тия.

2. 1954 г. – пер​вая кон​фе​рен​ция «Це​реб​раль​ные со​су​ди​стые за​бо​ле​ва​ния» (Прин​стон).

3. 1958 г. – вто​рая кон​фе​рен​ция (Прин​стон). C.M. Fisher – «ин​тер​мит​ти​рую​щая ише​мия моз​га».

4. 1961 г. – тре​тья кон​фе​рен​ция (Прин​стон).

5. 1975 г. – J. Marshall – вре​мен​ной ин​тер​вал в 24 ча​са.

6. 2005 г. – V. Lalushek – ней​ро​ви​зуа​ли​за​ция и ТИА.

В свя​зи с со​вре​мен​ны​ми дан​ны​ми со​глас​но диф​фу​зи​он​но-взве​шен​ной МРТ пред​ло​же​но но​вое оп​ре​де​ле​ние ТИА. ТИА – это крат​ко​вре​мен​ный эпи​зод нев​ро​ло​ги​че​ской дис​функ​ции, вы​зван​ный фо​каль​ной це​реб​раль​ной или ре​ти​наль​ной ише​ми​ей с кли​ни​че​ской сим​пто​ма​ти​кой, для ко​то​рой ти​пич​на дли​тель​ность не бо​лее ча​са, без оче​вид​ных при​зна​ков ост​ро​го ин​фарк​та. 

Фак​то​ры рис​ка ТИА: ате​ро​скле​роз, ар​те​ри​аль​ная ги​пер​тен​зия, воз​раст, ише​ми​че​ская бо​лезнь серд​ца, са​хар​ный диа​бет, ку​ре​ние, ал​ко​го​ли​за​ция, нар​ко​ма​ния, при​ем кон​тра​цеп​ти​вов, ги​по​ди​на​мия, рев​ма​тизм, ожи​ре​ние, ги​пер​хо​ле​сте​ри​не​мия, про​лапс мит​раль​но​го кла​па​на, ме​та​бо​ли​че​ский син​дром.

Па​то​ге​нез ТИА.

1. Тео​рия ва​зос​паз​ма.

2. Ге​мо​ди​на​ми​че​ская тео​рия («це​реб​раль​ная пе​ре​ме​жаю​щая​ся хро​мо​та») у боль​ных с ате​ро​скле​ро​зом.

3. Тром​бо​эм​бо​ли​че​ская тео​рия.

4. На​ру​ше​ния свер​ты​ваю​щей и про​ти​во​свер​ты​ваю​щей сис​те​мы кро​ви.

5. Ги​по​пла​зия, па​то​ло​ги​че​ская из​ви​тость МАГ, ано​ма​лии боль​шо​го кру​га ос​но​ва​ния моз​га, экс​т​ра​ва​заль​ные ком​прес​сии.

Па​то​ге​не​ти​че​ские под​ти​пы ТИА:

· ате​рот​ром​бо​ти​че​ский, 

· кар​дио​эм​бо​ли​че​ский,

· ги​пер​тен​зив​ный 
Кли​ни​ка ТИА в КБ:

1. мо​но​па​рез; 

2. мо​но​па​ре​сте​зия; 

3. ге​ми​па​рез; 

4. ге​ми​ги​пе​сте​зия; 

5. мо​тор​ная афа​зия; 

6. эпи​при​пад​ки джек​со​нов​ско​го ти​па; 

7. аль​тер​ни​рую​щий оп​ти​ко-пи​ра​мид​ный син​дром (пре​хо​дя​щая сле​по​та или сни​же​ние зре​ния на про​ти​во​по​лож​ной ге​ми​па​ре​зу сто​ро​не). 

Кли​ни​ка ТИА в ВББ:

1. сис​тем​ное го​ло​во​кру​же​ние; 

2. зри​тель​ные на​ру​ше​ния (пре​хо​дя​щее сни​же​ние зре​ния, фо​то​псии, ощу​ще​ние пе​ле​ны и ту​ма​на пе​ред гла​за​ми, ме​та​мор​фоп​сии); 

3. ди​п​ло​пия; 

4. на​ру​ше​ния рав​но​ве​сия, ко​ор​ди​на​ции; 

5. диз​арт​рия; 

6. го​мо-и/или ге​те​ро​ла​те​раль​ные рас​строй​ства чув​ст​ви​тель​но​сти; 

7. па​ре​зы ко​неч​но​стей; 

8. «дроп-ата​ки» (при​сту​пы вне​зап​но​го па​де​ния). 

Сим​пто​мы ве​ро​ят​ной и воз​мож​ной ТИА.
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Диф​фе​рен​ци​аль​ный ди​аг​ноз ТИА: миг​рень, опу​хо​ли моз​га, пар​ци​аль​ные эпи​при​пад​ки, вне​зап​ное из​ме​не​ние ВЧД (кро​во​из​лия​ние в опу​хо​ли), АВМ, хро​ни​че​ская суб​ду​раль​ная ге​ма​то​ма (афа​зия, ос​та​нов​ка ре​чи), рас​се​ян​ный скле​роз, бо​лезнь Мень​е​ра, ги​пог​ли​ке​мия, нев​ро​па​тия сре​дин​но​го нер​ва, миа​сте​ния, со​ма​то​форм​ные рас​строй​ства, пре​хо​дя​щая аре​ак​тив​ность у по​жи​лых.

Па​ра​кли​ни​че​ские ме​то​ды ди​аг​но​сти​ки ТИА:

1. Скри​нин​го​вые фи​зи​каль​ные прие​мы (ос​мотр, паль​па​ция и ау​скуль​та​ция со​су​дов шеи) долж​ны яв​лять​ся обя​за​тель​ным на​чаль​ным ком​по​нен​том ал​го​рит​ма изу​че​ния па​ци​ен​та ан​гио​нев​ро​ло​ги​че​ско​го про​фи​ля. 

2. Син​дром ише​мии пе​ред​не​го от​де​ла глаз​но​го яб​ло​ка: ги​пе​ре​мия эпи​скле​раль​ных со​су​дов, мут​ная ро​го​ви​ца, не​ова​ску​ля​ри​за​ция ра​дуж​ной обо​лоч​ки (ру​бе​оз ра​дуж​ки), час​тич​ный или пол​ный син​дром Гор​не​ра с вя​лой фо​то​ре​ак​ци​ей на сто​ро​не пред​по​ла​гае​мой за​ку​пор​ки внут​рен​ней сон​ной ар​те​рии (ВСА).

3. Ульт​ра​зву​ко​вая доп​пле​ро​гра​фия экс​т​ра- и ин​тра​кра​ни​аль​ных сег​мен​тов ма​ги​ст​раль​ных ар​те​рий го​ло​вы (ТКД во вре​мя ТИА),

4. Ди​ги​таль​ная суб​трак​ци​он​ная ан​гио​гра​фия,

5. МР-ан​гио​гра​фия,

6. Диф​фу​зи​он​но-взе​шен​ная МРТ,

7. ЭЭГ-кар​ти​ро​ва​ние,

8. Маг​ни​то​эн​це​фа​ло​гра​фия (МЭГ),

9. КТ

Ле​че​ние ТИА.

1. Ме​та​бо​ли​че​ская те​ра​пия: 

- ак​то​ве​гин (200-400 мг в/в 5-10 дней, за​тем – в дра​же по 200 мг 2 р/сут.); 

- мек​си​дол 5%-2,0 в/м;

- гли​цин (2 г/сут.).

2. Ан​ти​аг​ре​гант​ная те​ра​пия:

- ас​пи​рин в до​зи​ров​ке 75-300 мг в день – ба​зо​вый пре​па​рат

- трен​тал (пен​ток​си​фил​лин) 800 мг в день;  

- тик​лид (ти​кло​ни​дин) – 500 мг в день;  

- ку​ран​тил (ди​пи​ри​да​мол) – 300 мг в день;

- пла​викс (кло​пи​дог​рель) – 75 мг в день. 

3. Ва​зо​ак​тив​ная те​ра​пия

- ин​сте​нон - 1 таб. 3 раза в день;  

- ва​зоб​рал – осо​бен​но по​ка​зан по​жи​лым боль​ным по 4 мл 2 раза в день пе​ред едой;

- сту​ге​рон (цин​на​ри​зин) – 75-100 мг в день (осо​бен​но ре​ко​мен​ду​ет​ся при ТИА в вер​теб​ро-ба​зи​ляр​ном бас​сей​не с кох​ле​о​ве​сти​бу​ляр​ны​ми сим​пто​ма​ми). 

4. Коррекция дис​ли​пи​де​мии 

 - мет​фор​мин (глю​ко​фаж) – 850мг 2 р./сут.;

 - эй​ко​нол – 1 дра​же 3 раза в день;  

 - ти​к​ве​ол – 1 ст. л. 3 раза в день; 

 - ги​по​ли​пи​де​ми​че​ские пре​па​ра​ты: ста​ти​ны (ло​ва​ста​тин, сим​ва​ста​тин, пра​ва​ста​тин) или фиб​ра​ты.

5. Антигипертензивная терапия.

6. Хирургическое лечение.

3.2.23. 

ТЕМА: Хроническая ишемия головного мозга: этиология, клиника, диагностика (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Актуальность проблемы. Определение. Терминология.

2. Факторы риска. Этиопатогенетические аспекты. Классификация.

3. Начальные проявления нарушения кровообращения мозга, критерии. 

4. Клиника дисциркуляторной энцефалопатии. Стадии заболевания. Типы течения: болезнь Бинсвангера, хроническая вазоцеребральная недостаточность при поражении магистральных артерий головы, смешанные формы.

5. Сосудистая деменция. Определение. Формы. 

6. Диагностика ХИМ.

Цереброваскулярные заболевания, представляя собой наиболее распространенные заболевания в неврологической практике, являются и одной из основных причин летальности и стойкой утраты трудоспособности. В настоящее время в рамках хронической сосудистой патологии головного мозга рассматриваются следующие формы: 1) начальные проявления нарушения кровообращения мозга (НПНКМ); 2) дисциркуляторная энцефалопатия; 3) сосудистая деменция.

Диагностика формы НПНКМ основывается на выявлении определенного комплекса жалоб и соблюдении следующих условий: 1) наличие 2 и более из следующих 5 жалоб: головная боль, головокружение, шум в голове, нарушение памяти и снижение работоспособности; 2) такие симптомы как головная боль, головокружение и шум в голове учитываются, если они отмечаются не реже 1 раза в неделю в течение последних 3-х месяцев; а нарушение памяти и трудоспособности – если они негативно сказываются на производственной деятельности и /или повседневной жизни; 3) отсутствие в анамнезе ОНМК, включая гипертензивные церебральные кризы; 4) нет очаговых неврологических симптомов; 5) отсутствие в анамнезе заболеваний – черепно-мозговых травм, тяжелых соматических заболеваний, выраженных невротических расстройств.

В развитии и прогрессировании ДЭ особое значение приобретают 4 репрезентативных синдрома: артериальная гипертензия, нарушения сердечного ритма, внутрисосудистое тромбообразование (гиперкоагуляция, гипервискозность), атеросклеротические стенозы. В настоящее время доминирует концепция гетерогенности клеточных повреждений при ишемии мозга и пластичности нервной ткани, объясняющая «мерцание» клинической симптоматики и прогрессирование сосудистого церебрального процесса. Ишемические  нарушения мозгового кровообращения протекают на фоне эндотелиальной дисфункции. Различают первичную и вторичную ДЭ. Первичная ДЭ диагностируется у пациентов, не имевших в анамнезе ОНМК (инсульта, ТИА, церебральных гипертонических кризов).

ДЭ – это симптомокомплекс неврологических и нейропсихологических синдромов, в котором основой является сочетание двигательных и когнитивных нарушений. В зависимости от  выраженности клинической симптоматики и прогрессирования церебрального сосудистого процесса в течении ДЭ выделяют 3 стадии заболевания. В первой стадии доминируют субъективные расстройства в виде классической триады жалоб на головную боль, головокружение (обычно несистемного характера), снижение памяти и внимания; они беспокоят пациентов продолжительное время, не менее 3-х месяцев. В этой стадии заболевания отмечена высокая частота астенических и психогенных проявлений. Вторая стадия – субкомпенсированная отличается от первой более стойкими и выраженными симптомами, появлением пирамидной и экстра-пирамидной недостаточности. Характерно формирование доминирующего клинического синдрома – псевдобульбарного, атактического, дисмнестического и т.д. Усиливаются тревожность, фобии и депрессия. Жалобы отступают на задний план по сравнению с объективными изменениями. Только для ДЭ 2 стадии характерна функциональная недостаточность черепных нервов, кохлеовестибулярный синдром, элементы пластического тонуса и манифестные когнитивные нарушения. По основным клиническим проявлениям ДЭ в настоящее время выделяют следующие синдромы:

1. вестибуло-мозжечковый (головокружение, пошатывание, неустойчивость при ходьбе);

2. экстрапирамидный (дрожание головы, пальцев рук, гипоми-мия, мышечная ригидность, замедленность движений);

3. псевдобульбарный (нечеткость речи, насильственный смех и плач, поперхивание при глотании);

4. сосудистая деменция (нарушения памяти, интеллекта, эмоциональной сферы);

5. сочетание различных клинических проявлений ДЭ у одного больного.
Сосудистая деменция развивается при следующих процессах: корковых множественных инфарктах, болезни Бинсвангера, единичных инфарктах, расположенных в стратегических зонах (угловая извилина, лобная и теменная доли, таламус, гипокамп), САК, хронической субдуральной гематоме и др. Типы сосудистой деменции: 1)постинсультная (поражение БЦА); 2)субкортикальная – следствие лакунарных поражений и лейкоареоза. 

По течению ДЭ условно выделяют следующие основные подтипы заболевания: 1) субкортикальная артериосклеротическая лейкоэнцефалопатия (болезнь Бинсвангера), 2) мультиинфарктное состояние; 3) хроническая вазоцеребральная недостаточность при поражении магистральных артерий головы (атеросклеротическая энцефалопатия); 4)смешанные формы.

Хроническая сосудистая мозговая недостаточность, обусловленная поражением артерий вертебрально-базилярной системы (ВБС), как правило, не сопровождается развитием видимых при нейровизуализации инфарктов мозга. По МКБ-10 расстройство дисциркуляции в ВБС – самостоятельная нозологическая форма в рамках ТИА. Клиника ВБН, обычно обусловленная атеросклеротическими окклюзирующими поражениями позвоночных, базиллярной артерий и ее ветвей, складывается в следующий симптомокомплекс: зрительные и глазодвигательные расстройства, нарушения статики и координации движений, кохлеовестибулярные нарушения.

Диагностика ХИМ. Выявление признаков поражения головного мозга должно опираться на клинические и параклинические данные.

1. Установление клинико-нейровизуализационных параллелей для разных стадий ХИМ определяет оптимальную тактику лечения. Практическое значение имеют: наличие очаговых изменений (следствие перенесенных инсультов), распространенность лейкоареоза и степень выраженности внутренней и наружной гидроцефалии.

2. Визуализация сосудов (УЗИ БЦА, церебральная ангиография).

3. Психологическое тестирование.

4. Офтальмоскопия. 

5. Метод компьютерной стабилометрии.

6. Лабораторная  диагностика любых проявлений ХИМ должна включать: оценку состояния гемостаза, процессов свободно-радикального окисления и антиоксидантной защиты, состояния липидного и углеводного обмена.

3.2.24. 

ТЕМА: Венозная дисциркуляция головного мозга (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Классификация венозной дисциркуляции головного мозга.
2. Клиника венозной дисциркуляции головного мозга.
3. Диагностика венозной дисциркуляции головного мозга.

4. Лечение венозной дисциркуляции головного мозга.
Хроническая церебральная венозная дисциркуляция является синдромом, требующим поиска и устранения его первопричины. В МКБ-X наиболее подходящей для синдрома хронической церебральной венозной дисциркуляции является рубрика G 44.1 «Сосудистая головная боль, не классифицированная в других рубриках». 

Классификация венозной дисциркуляции головного мозга была предложена в 1989 году М.Я. Бердичевским. Вашему вниманию предлагается следующая классификация хронической церебральной венозной дисциркуляции.

Классификация хронической церебральной 

венозной дисциркуляции:

Этиологические факторы

1. Нарушение вегетативной регуляции сосудистого тонуса

· Первично-сосудистые заболевания (артериальная гипертензия, атеросклероз)

· Артериальная гипотония

· Закрытая черепно-мозговая травма

· Дизавтономии (вегето-сосудистая дисфункция)

· Гипертермия, гиперинсоляция

· Прочие факторы

2. Химические факторы

· Доноры NO (нитраты)

· Вазодилататоры (никотиновая кислота и др.)

· Гормональные дисфункции и гормональные препараты (эстрогены и пр.)

· Гиперкапния

· Алкоголь и продукты его деградации

3. Механические (гемодинамические) факторы

· Хроническая правожелудочковая недостаточность

· Хроническая легочно-сердечная недостаточность

· Интракраниальные объемные образования, вызывающие компрессию венозных коллекторов

· Кистозно-слипчивый процесс, вызывающий нарушение проходимости пиальных вен

· Внутричерепная гипертензия

· Врожденная или приобретенная недостаточность венозных эмиссариев

· Компрессия или нарушение проходимости экстракраниальных венозных коллекторов

Клинические формы

1. Цефалгическая (простая)

2. Псевдотуморозная

3. Неврозоподобная 

4. Микроочаговая (венозная энцефалопатия)

Стадии

1. Субклиническая 

2. Функциональных нарушений

3. Энцефалопатия

Варианты течения

1. Хроническая

2. Эпизодическая 

3. Ремитирующая

Головная боль при СХЦВД имеет ряд характерных черт, позволяющих выделить ее среди других форм головной боли.

1. Характер боли: распирающая монотонная головная боль, «тяжесть в голове», «голова налита свинцом».
2. Интенсивность: от легкой до умеренной (от 2 до 3 баллов по визуальной аналоговой шкале).
3. Суточная зависимость: утренние и предутренние головные боли, преимущественно в первой половине дня.
4. Локализация: симметричная, диффузная, реже – в теменно-затылочной области.
5. Факторы, усиливающие и провоцирующие головную боль: 
· Наклоны вниз с опусканием головы
· Горизонтальное положение тела
· Пробы Вальсальвы
· Прием алкоголя, нитратов
· Теплая ванна, горячие напитки, пребывание в сауне, в душном помещении
· Дневной сон
· Тугой галстук или воротник
6. Факторы, уменьшающие головную боль:

· Употребление крепкого чая, кофе, кофеин-содержащих напитков
· Умывание холодной водой
· Прогулка на свежем воздухе
· Вертикальное положение тела
· Сон на высокой подушке
7. Симптомы, сопровождающие головную боль:

· чувство «дискомфорта», «усталости» в глазах
· инъекция сосудов конъюнктивы 
· легкая отечность лица в первой половине дня (с бледным багрово-цианотичным оттенком)
· легкая заложенность носа (вне симптомов ОРЗ)
· шум в голове, шум в ушах.
Одним из наиболее доступных и чувствительных методов в диагностике СХЦВД является реоэнцефалография (РЭГ). При визуальном анализе реоэнцефалограммы следует обращать внимание на следующие «венозные» феномены: пресистолические венозные волны, развернутый угол вершины систолического пика, появление дополнительных волн на катакроте. 

Данные офтальмоскопии также помогают верифицировать СХЦВД, причем, как правило, при хроническом течении манифестных форм. В течение последнего десятилетия для диагностики церебральной венозной дисциркуляции стали использовать ультразвуковую допплерографию, в частности транскраниальную допплерографию. Метод основан на определении скорости кровотока по основным венозным интракраниальным коллекторам. Для комплексной оценки венозной гемодинамики рекомендуется проводить регистрацию потоков в венах Розенталя, в угловых венах глаза, в луковицах внутренних яремных вен и в атланто-окципитальном синусе. Реверсированный поток по угловой вене глаза является маркером нарушения интракраниального венозного оттока и считается специфичным для СХЦВД.

Основу фармакотерапии СХЦВД составляют церебральные венотоники. По силе церебрального венотонизирующего эффекта наиболее часто используемые сегодня венотоники можно ранжировать по убыванию в следующем порядке:

1. эуфиллин (теофиллин), кофеин

2. детралекс, танакан, инстенон, анавенол, кавинтон, вазобрал

3. аэсцин, эскузан.

Выявление у пациента признаков церебральной венозной дисциркуляции является основанием для назначения пробного курса венотонизирующей терапии продолжительностью около 2-х недель.

Для начала лечения СХЦВД в условиях стационара можно рекомендовать следующую простую схему терапии. В 1-е сутки утром пациенту внутривенно капельно вводят 5-10 мл 2,4 % раствора эуфиллина на 100-150 мл изотонического раствора. В 12-13 часов пациент принимает 0,15 г эуфиллина внутрь. Со второго дня терапии принимают по 0,15 г эуфиллина внутрь утром и днем. Терапия в таком режиме может продолжаться 7-10 дней. Спустя 1 неделю приема эуфиллина имеет смыл перейти на более длительно действующие венотоники, например, детралекс, который принимают по 1 таблетке 2 раза в день. Венотонизирующее действие детралекса обычно проявляется на 2-3 сутки от начала приема (даже при монотерапии этим препаратом).

Препарат танакан давно используют для лечения хронических нарушений мозгового кровообращения. Его умеренный венотонизирующий эффект сочетается с противоишемическим, атиоксидантным, вазопротекторным и мнемотропным эффектами. Минимальная продолжительность курса приема танакана составляет 1,5 месяца.

3.2.25. 

ТЕМА: Поражение нервной системы при артериальной гипертензии (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Артериальные механизмы цереброваскулярных осложнений.

2. Острые поражения: транзиторные ишемические атаки, острая гипертоническая энцефалопатия, лакунарные инфаркты, внутримозговые кровоизлияния.

3. Хронические формы: субкортикальная артериосклеротическая лейкоэнцефалопатия (болезнь Бинсвангера), мультиинфарктная энцефалопатия.

Артериальная гипертензия (АГ) – одно из самых распространенных заболеваний. Длительное повышение артериального давления (АД) может привести к поражению органов-мишений и развитию ряда осложнений: инсульта, энцефалопатии, гипертрофии левого желудочка, сердечной,  почечной недостаточности и др.  

АГ – один из факторов риска церебральной микроангиопатии – 78% всех инсультов развивается на фоне повышенного артериального давления. Поражения ЦНС возможны в любой стадии АГ.

Артериальные механизмы цереброваскулярных осложнений при АГ:

1. Ускоренное развитие атеросклероза (тромботические и эмболические инсульты).

2. Гипертрофия стенок артериол с ишемической рарефикацией.

3. Липогиалиноз (лакунарные инсульты).

4. Образование микроаневризм (внутримозговые кровоизлияния).

Влияние АГ на состояние головного мозга:
a. Хроническое воспаление

b. Изменение проницаемости и микроциркуляции ГЭБ

c. Аутоиммунное повреждение

d. Митохондриальная дисфункция

e. Оксидантный стресс

f. Программированная клеточная смерть 

В настоящее время основным объектом внимания исследователей стал эндотелий сосудов, который считается органом-мишенью для АГ и атеросклероза. Вырабатывая различные биологически активные вещества, эндотелий принимает непосредственное участие в поддержании сосудистого тонуса, атромбогенности сосудистой стенки, регуляции адгезии и агрегации тромбоцитов, проявляет про- и антикоагулянтную, фибринолитическую активность, участвует в процессах воспаления и ангиогенеза. Старение организма сопровождается потерей способности сосудистого эндотелия продуцировать эндотелийзависимый расслабляющий фактор, а снижение растяжимости артерий ослабляет барьерную функцию, что сопровождается повышением норадреналина в плазме.

Цереброваскулярные осложнения при АГ: 

1. Острые нарушения мозгового кровотока: 

· Транзиторная ишемическая атака (ТИА),

· Инсульт (ишемический, геморрагический).

2. Хронические формы сосудистой патологии мозга:
· Начальные проявления недостаточности кровообращения мозга,

· Дисциркуляторная энцефалопатия.

При гипертоническом кризе возможны следующие неврологические осложнения: ТИА, ОНМК, острая гипертоническая энцефалопатия (ОГЭ) с развитием отека головного мозга.

Транзиторная ишемическая атака (ТИА) – эпизод преходящей (менее 1 часа) неврологической дисфункции, связанной со снижением мозгового кровотока. ТИА является предвестником надвигающегося инсульта. Риск инсульта составляет 8-10% в течение 1-го года после ТИА, около 5% в год в течение последующих 5 лет. Наибольший риск - в течение 90 суток после ТИА. Конкретные проявления зависят от зоны ишемического поражения. По характеру симптоматики выделяют ТИА в каротидном  или вертебрально-базилярном бассейне. По частоте эпизодов бывают: единичные ТИА – менее 1 приступа в год, редкие – 1-2 раза в год, частые – более 3 в год. Типичные симптомы ТИА проявляются преходящей слабостью, неловкостью при движениях, нарушениями чувствительности в одной руке и /или ноге, расстройствами речи, потерей зрения на один глаз, неустойчивостью или атаксией, не связанными с головокружением, а также 2 или более из следующих  признаков: двоение, дисфагия, дизартрия. К нетипичным симптомам ТИА относят зрительные расстройства в виде мелькания перед глазами, появление вспышек, туннельное зрение, мышечную утомляемость, тяжесть в одной или обеих руках (ногах), нарушения чувствительности без других неврологических симптомов или медленное нарастание её выраженности, изолированное затруднение глотания или артикуляции, двоение, дезориентации. При поражении a. cerebri int. возникает оптико-пирамидный синдром, a. cerebri ant. – моторные и сенсорные нарушения в ноге, a. cerebri media – фациобрахиальный гемипарез, a. cerebri post. – зрительные расстройства, гемианопсия. Если ТИА проявляется исключительно вестибуло-мозжечковой симптоматикой, их относят к «определенным» ТИА в случае значительной выраженности остро наступивших преходящих неврологических нарушений  при этом у пациента не должно быть патологии органа слуха (снижения слуха, шум в ухе, грубый односторонний нистагм). ТИА, проявляющиеся исключительно нарушениями чувствительности, относят к « определенным» ТИА в случае появления преходящего онемения одной половины лица или одновременно одной руки и лица с той же стороны. Фиксируются только ТИА, имевшие место в течение последних 2 лет.                             

ТИА и судорожный синдром:

· Судорожные припадки развиваются на фоне декомпенсации сердечно-сосудистых заболеваний, сердечной аритмии, изменений ЭКГ;

· Эпилептические припадки могут быть дебютом церебрального гипертонического криза; 

· В 20% припадки появляются на фоне нормального или даже пониженного АД;

· Нередко эпилептогенная активность мозга появляется при стенозе брахиоцефальных артерий;  

· Для больных с ТИА не характерны судорожные приступы с нарушением сознания. 

Транзиторная глобальная амнезия (ТГА) характеризуется внезапно развивающимися нарушениями памяти на текущие события, неспособностью усвоения новой информации в сочетании с ретроградной амнезией (на протяжении короткого времени – до 24 час.). ТГА развивается при  преходящей ишемии мозга, острой соматической патологии: брадиритмии, приеме препаратов дигиталиса, нарушении атриовентрикулярной проводимости. 

Острая гипертоническая энцефалопатия (ОГЭ) – форма особо тяжелого гипертонического церебрального криза, при котором из-за острого и выраженного повышения АД происходит срыв ауторегуляции мозгового кровотока. ОГЭ проявляется головной болью, рвотой, нарушением зрения, очаговой неврологической симптоматикой, парциальными или генерализованными эпилептическими припадками. ОГЭ обычно развивается в том случае, если АД превышает 250/150 мм рт. ст. Сопутствующая почечная недостаточность увеличивает риск развития данной патологии. В основе лежит отек головного мозга, развитие множественных очагов геморрагий и ишемий. В большинстве случаев очаговая симптоматика ОГЭ или отсутствует или проявляется в виде микросимптомов, тогда основное ядро клинической картины составляют общемозговые проявления.

Критерии ОГЭ :

· Значительное повышение АД (250/130 мм рт. ст.);
· Нарастающая головная боль с тошнотой и рвотой;

· Изменение сознания (оглушение, сопор);

· Судорожный синдром;

· Зрительные расстройства (фотопсии, скотомы, снижение остроты зрения);

· Офтальмоскопия: спазм сосудов сетчатки, отек дисков зрительных нервов, кровоизлияния в сетчатку.

· ЦСЖ: увеличение внутричерепного давления, нормальное или повышенное содержание белка. 

· КТ головного мозга: зоны низкой плотности, отражающие наличие отека в задних отделах белого вещества  и ствола головного мозга.

Предикторы развития инфаркта мозга при АГ:

· Возраст

· Наследственность

· Нон-дипперы 

· Кризовое течение АГ

· Гипертрофия левого желудочка сердца

· Желудочковая экстрасистолия

· Частые пароксизмы мерцательной аритмии

· Нерегулярная гипотензивная терапия

· Нарушение реологических свойств крови

· Атеросклеротическое поражение сосудов

Лакунарные инфаркты (ЛИ) головного мозга – небольшие инфаркты (менее 2 см) – развиваются вследствие окклюзии мелких пенетрирующих ветвей основных церебральных сосудов, кровоснабжающих базальные ганглии, таламус, внутреннюю капсулу и мост. ЛИ составляют  около 25-30% от всех ишемических инсультов. 

Общие черты лакунарных инсультов: 

· Развитию стойких неврологических симптомов предшествуют ТИА

· Дефицитарные расстройства возникают во сне

· Сознание не нарушается

· Головная боль отсутствует

· Неврологическая симптоматика нарастает несколько часов или дней

Клиническая симптоматика ЛИ: чисто моторный гемипарез (60%), атактический гемипарез, изолированные сенсорные дефекты (20%), изолированная дизартрия или дизартрия + неловкость в руке, гиперкинезы (гемихорея-гемибаллизм), изолированный центральный прозопарез. Множественные мелкие инфаркты мозга долгое время могут оставаться бессимптомными и в результате приводить к деменции. 

Диагностические критерии ЛИ:

· В анамнезе: артериальная гипертензия, ХПН, сахарный диабет, алкоголизм (микроангиопатия пенетрирующих артерий), стенозирующий эшелонированный атеросклероз, кардиоэмболия, васкулиты;

· Локализация: мелкие (до 2 см) глубинные подкорковые очаги различной степени давности;

· Отсутствие общемозговых, менингиальных симптомов, нарушений высших корковых функций при локализации очага в доминантном полушарии;

· Нейровизуализация (КТ, МРТ).

Внутримозговое кровоизлияние (ВМК). Длительная АГ приводит к  развитию гиалиноза глубоких пенетрирующих сосудов мозга и формированию сосудистых микроаневризм Шарко-Бушара, которые могут разрываться. Гипертензивные ВМК происходят в области базальных ганглиев (60%), таламуса (20%), моста (10%) и мозжечка (10%). 

Клиника. Дисгемические и рефлекторно-сосудистые нарушения обуславливают наличие:

- общемозговых (головная боль, тошнота, рвота);
- менингеальных (гиперестезия, скуловой симптом Бехтерева, ригидность мышц затылка, симптомы Кернига, Брудзинского);

- вегетативных симптомов (изменения окраски кожных покровов, гипергидроз, колебания АД, напряженный пульс, нарушения дыхания, гипертермия).

Очаговая симптоматика зависит от локализации поражения. Осложнениями острого периода ВМК являются: прорыв крови в желудочковую систему, дислокационный синдром и развитие острой окклюзионной гидроцефалии. 

Неблагоприятными в прогностическом отношении симптомами при ВМК являются: нарушения сознания в дебюте заболевания, значительный объем и медиальная локализация гематомы, прорыв крови в желудочковую систему, высокое систолическое АД, нарушение витальных функций, раннее развитие застойных сосков зрительных нервов, перенесенный ранее инфаркт миокарда или инсульт. 

Методы нейромониторинга ВМГ: оценка неврологического статуса, нейровизуализация (КТ, МРТ), оценка мозгового кровотока (лазерная флуометрия, ТКДГ, мониторинг церебрального перфузионного давления), контроль внутричерепного давления, оценка метаболизма мозга (югулярная оксиметрия), нейрофизиологические методы (ЭЭГ, ВП).

Гипертоническая дисциркуляторная энцефалопатия (ГДЭ) – одна из основных вариантов дисциркуляторной энцефалопатии – хронического сосудистого заболевания головного мозга. 
Клинические варианты ГДЭ (Шмырев В.И., 2001):

· 1 вариант – тяжелое кризовое течение АГ. Инфаркт мозга в анамнезе без выраженных когнитивных нарушений. МРТ – лакунарное состояние, ограниченный лейкоареоз.

· 2 вариант – безкризовое течение АГ. Сосудистая деменция бинсвангеровского типа. МРТ – распространенный лейкоареоз.

· 3 вариант – повторные ОНМК. Очаговые неврологические расстройства и нарастание когнитивных нарушений. МРТ – лакунарное состояние + лейкоареоз различной степени выраженности.

Различают  следующие формы ГДЭ: 

- субкортикальную артериосклеротическую лейкоэнцефалопатию (САЛЭ) или болезнь Бинсвангера,

- гипертоническую мультиинфарктную энцефалопатию.

Болезнь Бинсвангера – редкое заболевание, которое развивается у больных с длительно существующей АГ и резкими колебаниями АД, особенно в ночное время, хотя его уровень может быть относительно невысоким.
Основные этиологические факторы САЛЭ: АГ(95-98%), амилоидная ангиопатия, церебральная аутосомно-доминантная ангиопатия с субкортикальными инфарктами и лейкоэнцефалопатией (CADASIL).

Факторы риска развития и прогрессирования САЛЭ: особенности нарушения суточного ритма АД, высокий, более 45%, гематокрит, гипервискозность крови, распространенный перивентрикулярный лейкоареоз в сочетании с лакунарными инфарктами. 

Клинические симптомы САЛЭ: 1) «подкорковый» тип когнитивной дисфункции (снижение внимания, психической деятельности, замедление всех психических процессов, относительная сохранность профессиональных возможностей и полная самостоятельность в быту), исходом прогрессирования которой является деменция; 2)расстройства в эмоционально-волевой сфере – депрессия, снижение интересов, бессонница или гиперсомния, утомляемость, ощущение собственной ничтожности, повторяющиеся суицидальные идеи или их планирование, попытки суицида; 3) нарушение функции равновесия (лобная диспраксия ходьбы); 4) нарушения функции тазовых органов (гиперактивность мочевого пузыря- учащенное мочеиспускание и императивные позывы на мочеиспускание, которые при прогрессировании переходят в недержание мочи ); 5) экстрапирамидные синдромы (синдром паркинсонизма, реже – гиперкинезы); 6) двигательные нарушения в виде остро развивающихся легких или умеренных центральных моно- и гемипарезов, часто быстро прогрессирующих; 7) псевдобульбарный синдром с тенденцией к медленному прогрессированию и периодами стабилизации.

Критерии САЛЭ:

· Снижение памяти;

· Двустороннее изменение белого вещества головного мозга при КТ (МРТ);

· Наличие 2-х из следующих признаков:

· сосудистые факторы риска или системное сосудистое заболевание;

· цереброваскулярные нарушения (в анамнезе или при осмотре);

· подкорковые расстройства (паркинсонизм).

Мультиинфарктная гипертоническая энцефалопатия (МИГЭ). Для МИГЭ характерно: острое или ступенеобразное развитие неврологической симптоматики и когнитивных нарушений, обнаружение при КТ- или МРТ-исследований множества постинсультных кист (как следствие повторных лакунарных инфарктов, часто клинически «немых»), сочетающихся с умеренной атрофией мозга и расширением всех отделов желудочковой системы, при отсутствии или небольшой выраженности лейкоареоза. Клиническая картина представлена когнитивными нарушениями, которые в отличие от таковых при САЛЭ относительно редко достигают степени деменции, а также псевдобульбарными, подкорковыми, мозжечковыми симптомами и так называемыми лакунарными синдромами.

Мультиинфарктная (сосудистая) деменция – вторая по частоте причина деменции после болезни Альцгеймера. На долю сосудистой деменции приходится 15-30% всех случаев слабоумия. Частота сосудистой деменции в России – 5,4%. 

Этиология сосудистой деменции:

· Микроангиопатии: болезнь Бинсвангера, лейкоэнцефалопатия, амилоидная энцефалопатия, CADASIL;

· Макроангиопатии: инфаркты или ВМК в стратегически важных зонах.

Критерии сосудистой деменции:

· Наличие деменции

· Когнитивный дефект должен носить гетерогенный характер

· Наличие очаговой неврологической симптоматики

· Наличие анамнестических, клинических или параклинических признаков цереброваскулярного заболевания

Типы сосудистой деменции:

· Постинсультная деменция (при поражении БЦА),

· Субкортикальная сосудистая деменция – следствие лакунарных поражений и лейкоареоза.

Сосудистый паркинсонизм (СП) развивается в рамках хронической ишемической болезни головного мозга. Термин «сосудистый паркинсонизм» целесообразно использовать в тех случаях, когда экстрапирамидные симптомы представлены изолировано или преобладают в клинике цереброваскулярного заболевания. Клинические варианты СП:
- апраксия ходьбы (псевдопаркинсонизм),

- истинный паркинсонизм,

- редко – как болезнь Паркинсона.

Критерии СП:

1. Острое (подострое) развитие СП на фоне ЦВЗ. Наличие артериальной гипертензии, инсультов в анамнезе. 

2. Дебют с нарушения походки и постуральных расстройств. Тремор покоя не характерен.

3. Преимущественное поражение нижней половины тела.

4. Наличие других симптомов сосудистого поражения головного мозга (за рамками СП).

5. Более быстрое прогрессирование СП по сравнению с болезнью Паркинсона.  

6. Низкий эффект препаратов леводопы.

7. При нейровизуализации обнаруживают инфаркты базальных ганглиев и/или ствола мозга.

Постинсультная эпилепсия

При возникновении судорожных припадков на фоне инсульта выделяют:

· Припадки-предвестники (heralding) или «сосудистую прекурсивную эпилепсию»;

· Ранние (early) припадки в остром периоде инсульта (до 7 дней) или «эпилепсию раздражения» – 20-25%;

· Поздние (late) припадки или «рубцовую эпилепсию» – 65-70%.

Развитие припадков в остром периоде инсульта обусловлено цитотоксическими и метаболическими изменениями в очаге ишемии. Появление поздних эпиприпадков (классическая постинсультная эпилепсия) связано с формированием постишемической кисты или корковой атрофии. Частота постинсультной эпилепсии составляет: спустя 2 недели от инсульта – 15%, через 6 месяцев – 55%, через 1 год – 10%.

Особенности эпилептических припадков при инфаркте головного мозга:

· Эпилептогенные очаги – обычно корковые. Субкортикальные, таламические, лакунарные инфаркты, как правило, не эпилептогенны.

· В 58% случаев припадки развиваются при незначительном неврологическом дефиците, причем в равной мере первично – генерализованные и парциальные (56% и 44% соответственно).

· При поражении головного мозга в бассейне внутренней сонной артерии чаще возникают припадки-предвестники и ранние эпиприпадки, в бассейне средней мозговой артерии – ранние и поздние припадки.

· Ранние эпилептические припадки ассоциируются с возрастом пациента 70-79 лет, инфарктом корково-подкорковой локализации средней степени тяжести, повторным инфарктом в течение 2 лет; поздние припадки – с возрастом больного 50-59 лет, 2-3 факторами риска (мерцательная аритмия, курение, алкоголизм), малым инсультом, умеренным неврологическим дефицитом.

Церебральные осложнения гипотензивной терапии: 
· 2% инсультов

· Церебральный резерв ограничен, поэтому снижение АД приводит к гипоперфузии и инфаркту мозга

· Срыв ауторегуляции мозгового кровотока

· Снижение АД у лиц старше 75 лет повышает риск развития сосудистой деменции и болезни Альцгеймера

Маркеры истощения цереброваскулярного резерва

Гипертрофия левого желудочка сердца

· Атеросклеротический стеноз, окклюзия экстра- и интрацеребральных сосудов, деформации МАГ, 

· Очаговые (лакунарные инфаркты) и диффузные (лейкоареоз) изменения вещества головного мозга

3.2.26. 

ТЕМА: Субарахноидальное кровоизлияние (доцент, кандидат медицинских наук Танин А.Л.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Эпидемиология и этиолгия субарахноидальных кровоизлияний.

2. Классификация субарахноидальных кровоизлияний.

3. Клиническая картина субарахноидального кровоизлияния.

4. Периоды в течение субарахноидальных кровоизлияний вследствие разрыва аневризм сосудов головного мозга.

5. Диагностика и основные принципы лечения субарахноидальных кровоизлияний.

Субарахноидальное кровоизлияние – полиэтиологичный неврологический синдром, отличающийся известной нозологической самостоятельностью. Он обусловлен попаданием крови в субарахноидальное пространство вследствие разрыва сосудов мозга или его оболочек. Он имеет достаточно характерную клиническую картину, особенности которой определяются этиологическим фактором. Частота субарахноидальных кровоизлияний в популяции составляет 8-12 на 100000 населения в год.

Большая часть нетравматических, или так называемых «спонтанных», кровоизлияний вызвана разрывом измененных сосудов мозга и оболочек под действием различных анатомических, гемодинамических факторов и их сочетаний. Доминируют при этом кровоизлияния вследствие разрыва аневризм сосудов головного мозга. К факторам, непосредственно провоцирующим развитие субарахноидальных кровоизлияний, относятся: резкое, быстрое повышение артериального давления при сильном, внезапном физическом или эмоциональном напряжении; ухудшение венозного оттока из полости черепа у больных с выраженными атеросклеротическими поражениями мозговых сосудов; быстро наступающая декомпенсация заболеваний системы крови.

В настоящее время существует несколько классификаций субарахноидальных кровоизлияний. Наибольшую популярность получила рабочая классификация, предложенная Самойловым В. И. в 1990 г. Согласно этой классификации субарахноидальные кровоизлияния выделяют:

I. по этиологии
П. по темпу развития
III. по распространенности и локализации
IV. по вовлечению в патологический процесс мозговых структур головного мозга
V. по основному неврологическому синдрому
Любое субарахноидальное кровоизлияние в своем развитии проходит три стадии:
I – кровоизлияние в субарахноидальное пространство и распространение крови по системе ликвороносных каналов и субарахноидальных ячеек;
II – свертывание крови в ликворе, что приводит к блокаде ликворных путей, нарастанию ликворной гипертензии, формированию внутренней водянки;
III – лизис свертков крови с выходом в ликвор вазоактивных продуктов, поддерживающих длительный спазм сосудов.

Каждая из этих стадий имеет свою характерную клиническую картину, обусловленную попаданием крови в субарахноидальное пространство и развитием вследствие этого различных патологических реакций. Существенное значение в развитии и клинических проявлениях субарахноидальных кровоизлияний имеют два фактора: количество излившейся в субарахноидальное пространство и ее распространение в нем; причина развития субарахноидального кровоизлияния – разрыв аневризмы (артерио-венозной мальформации) или диапедезное кровотечение вследствие грибковых, инфекционно-токсических, паранеобластических поражений и заболеваний крови.

В зависимости от клинических и морфологических проявлений выделяют следующие формы кровоизлияний:

I. Неосложненное субарахноидальное кровоизлияние

А) без дислокационного синдрома;

Б) с дислокационным синдромом.

II. Субарахноидально-паренхиматозное кровоизлияние

А) без дислокационного синдрома;

Б) с дислокационным синдромом.

III. Субарахноидально-вентрикулярное кровоизлияние

А) без синдрома окклюзии ликворосоднржащих пространств;

Б) с синдромом окклюзии ликворосоднржащих пространств.

IV. Субарахноидально-паренхиматозно-вентрикулярное (смешанное) кровоизлияние

А) без окклюзионного или дислокационного синдрома;

Б) с окклюзионным или дислокационным синдромом.

V. Субарахноидальное кровоизлияние с оболочечными гематомами

А) без окклюзионного или дислокационного синдрома;

Б) с окклюзионным или дислокационным синдромом.

Клиническая картина типичного аневризматического субарахноидального кровоизлияния (мигренеподобный вариант) достаточно характерна, что в большинстве случаев позволяет уверенно его диагностировать до применения инструментальных методов. Ведущими клиническими симптомами САК являются: головная боль (возникает внезапно, носит характер взрыва, достигая максимума в течении нескольких секунд); утрата сознания (отмечается у 50% пострадавших); эпилептические припадки; очаговая неврологическая симптоматика (свидетельствует об осложненном характере кровоизлияний или характерной локализации аневризмы), менингеальные симптомы (выявляются в зависимости от объема излившейся крови спустя несколько часов или на 2-3 сутки). Выделяют также следующие варианты клинического течения субарахноидальных кровоизлияний без дислокационного синдрома: ложновоспалительный, ложногипертонический, ложнорадикулярный, ложнопсихический и ложнотоксический.

В клинической картине кровотечения вследствие разрыва артериальной аневризмы головного мозга выделяют несколько периодов. Первый – острейший, длительностью до 3-5 дней с момента кровотечения. Он характеризуется внезапностью начала, различной степенью выраженности патологических проявлений в виде общемозговой и очаговой неврологической симптоматики. Тяжесть состояния больного в этом периоде зависят от близости очага кровоизлияния к стволовым структурам мозга, распространенности кровоизлияния по основанию мозга, его массивности, наличия и локализации внутримозговой гематомы, окклюзии кровью ликворопроводящих путей.

Второй период – острый, развивается в сроки от 3 дней до 2-3 недель. Характеризуется возникновением мозговых и внемозговых осложнений (развитие и нарастание сосудистого спазма, внутричерепной гипертензии, вегетативных нарушений, пневмонии). Тяжесть состояния больных в этом периоде зависит от мозговых и внемозговых причин.

Третий период – ранний восстановительный, наступает через 2-3 недели после начала кровотечения. Характеризуется регрессом осложнений, различной степенью нормализации общемозговых, очаговых, психических и соматических нарушений.

Четвертый период – стойких резидуальных явлений, а также развития поздних осложнений (мозговые рубцы, арахноидит, нарушения ликвропродукции и ликвороциркуляции, гидроцефалия, энцефаопатия) – продолжается от полугода до пяти лет (окончание формирования мозгового рубца).

Различают следующие типы течения и клинического проявления заболевания в постгеморрагическом периоде.

1. После перенесенного геморрагического периода в течение жизни отсутствуют признаки аневризмы или они выражены незначительно. Больные сохраняет работоспособность. Такое благоприятное течение заболевания в некоторых случаях связано со спонтанным тромбозом аневризмы самоизлечением.

2. После геморрагического периода остаются стойкие различно выраженные общемозговые и очаговые симптомы поражения мозга. Первые представлены постоянной или периодической головной болью, шумом в голове, головокружением, снижением памяти, интеллекта, иногда нарушениями психики. Кроме этого, отмечаются различные висцеральные нарушения в виде ощущения сердцебиения, общей слабости, быстрой утомляемости и др.

Очаговые симптомы могут быть представлены двигательными нарушениями от легкого до глубокого нареза, нарушениями речи, изменениями со стороны зрения, глазодвигательных нервов и др. Рецидивы кровоизлияния у больных не наступают.

3. Третий тип течения постгеморрагического периода отличается от двух предыдущих тем, что в различные сроки после геморрагического периода наступает поздний повторный разрыв аневризмы и кровоизлияние. Такие рецидивы могут повторяться неоднократно через различные промежутки времени. Одно из кровоизлияний может привести к смерти.

Субарахноидальные кровоизлияния, развивающиеся по типу диапедеза, протекают не столь бурно. Головные боли менее интенсивны, нарушения функций черепных нервов выявляются медленно, менингеальные симптомы выражены не резко. Повторные субарахноидальные кровоизлияния встречаются редко. Исход более благоприятный.

Диагностика субарахноидального кровоизлияния подразумевает как диагностику синдрома (синдромологическая диагностика), так и уточнение его этиологии (этиологическая диагностика). 

Ликворологическое исследование является ведущим в диагностике синдрома субарахноидального кровоизлияния, но в последнее время рекомендуется только в случаях отрицательного результата компьютерной томографии головного мозга при наличии характерных клинических симптомов. 

Задачи ургентной диагностики сводятся к выявлению этиологического фактора кровоизлияния с акцентом на исключение его аневризматического происхождения, оценке тяжести состояния больного, определению характера кровоизлияния, распространенности и выраженности вазоспазма, наличия и распространенности ишемического повреждения мозга, поскольку именно эти факторы будут определять сроки хирургического вмешательства и прогноз заболевания.

Основным методом диагностики аневризм сосудов головного мозга является ангиография сосудов головного мозга. Обнаружить признаки мешотчатой аневризмы можно также по данным магнитно-резонансной томографии (специальная сосудистая программа) и спиральной компьютерной томографии. Методы ультразвукового исследования (эхоэнцефалоскопия, доплеровские методы) играют вспомогательную роль в диагностике субарахноидального кровоизлияния. Эхоэнцефалоскопия позволяет судить о смещении срединных структур мозга в случае паренхиматозных кровоизлияний или о наличии ишемического инфаркта мозга как осложнения вазоспазма. Ультразвуковая доплерография определяет наличие и степень вазоспазма на основании возрастания показателей линейной скорости кровотока в магистральных артериях мозга.

При ангиографическом выявлении аневризмы, в зависимости от состояния больного, рекомендуется хирургическое лечение в первые три дня после кровоизлияния (до развития стойкого вазоспазма), на 8-14 день или позже (в отдаленном «холодном» периоде).

Выделяют следующие варианты хирургических вмешательств при аневризмах сосудов головного мозга: выключение сонной артерии на шее, внутричерепные вмешательства на сосудах и аневризмах, эндоваскулярные методы выключения аневризматического мешка из кровотока.

В настоящее время считается, что перевязка сонной артерии на шее является операцией выбора только при субклиноидных каротидных аневризмах. Но и в этих случаях для предупреждения поздних осложнений вмешательства (восходящий тромбоз, эмболия) рекомендуется дистальное выключение артерии путем клипирования ее супраклиноидной части.

Внутричерепное вмешательство может состоять: 1) в проксимальном выключении артерии, связанной с аневризмой; 2) в двустороннем выключении артерии, несущей аневризму; 3) в окклюзии шейки аневризмы или клипировании ее мешка; 4) в удалении аневризматического мешка; 5) в окутывании аневризматического мешка мышцей или пластическим материалом.

Летальность при хирургическом лечении зависит от состояния больного и колеблется от 12-30% при оперативных вмешательствах в остром периоде, до 3-7% в «холодном».

Консервативная терапия проводится в до- и послеоперационном периоде, в случаях противопоказаний к хирургическому лечению или кровоизлияниях неаневризматического генеза. Медикаментозная терапия субарахноидальных кровоизлияний преследует следующие цели:

- остановку кровотечения в субарахноидальное пространство;

- коррекцию нарушений жизненно-важных функций: дыхания, сердечной деятельности, артериального давления;

- предупреждение развития ангиоспазма и улучшение перфузии мозга;

- купирование повышения внутричерепного давления и отека мозга;

- назначение нейропротекторных препаратов и ноотропов;

- предупреждение рецидивов кровоизлияния.

С целью остановки кровотечения на раннем этапе заболевания назначаются гемостатические препараты: этамзилат (дицинон) по 2 мл внутривенно через 6 часов в течение 2-3 дней (длительность назначения индивидуальна и определяется быстротой санации ликвора); эпсилон-аминокапроновая кислота по 100 мл 5% раствора внутривенно на протяжении 7-10 дней (число инфузий определяется динамическим содержанием фибриногена в крови).

Для коррекции нарушений функции дыхательного центра и замещении утраченного или резко ослабленного собственного дыхания при поражении дыхательной мускулатуры применяется искусственная вентиляция легких. Эффективность ИВЛ характеризуется следующими показателями: частота дыхания 8-12 в мин., отсутствие патологических форм дыхания, объем выдыхаемого воздуха 10-15 мл/кг, положительное давление на выдохе 2-5 см вод ст., соотношение «выдох-вдох» равно 1:3.

Коррекция артериальной гипертензии должна проводиться с учетом трех основных факторов: поддержание оптимального уровня сердечного выброса, определяемого по показателю минутного объема кровообращения; поддержание объема циркулирующей крови; поддержание на должном уровне линейной скорости кровотока в магистральных артериях. Наиболее оправдано снижение экстремально высокого артериального давления и поддержание его на уровне «рабочего» для данного больного. Препаратами выбора являются блокаторы кальциевых каналов (нифедипин, коринфар, адалат) и ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента (каптоприл, капотен).

Для предупреждения и купирования сосудистого спазма применяют спазмолитики (папаверин, эуфиллин) и блокаторы кальциевых каналов (нимотоп, верапамил). До хирургического лечения назначение спазмолитиков требует предельной осторожности из-за опасности повторного разрыва аневризмы.

Коррекция внутричерепного давления достигается поддержанием адекватного уровня легочной вентиляции и гемодинамики, нормализацией гомеостаза, стабилизацией микроциркуляции и назначением осмотических диуретиков и салуретиков. Показаниями к назначению осмотических диуретиков (маннитол, сорбитол) являются остро возникающее повышение внутричерепного давления, проявляющееся быстро нарастающей общемозговой симптоматикой с признаками вклинения мозга. С целью дегидратации при нерезко выраженном отеке мозга, а также в дополнение эффекта, вызываемого осмотическими диуретиками, применяются салуретики (фуросемид, диакарб).

В качестве нейропротекторных препаратов назначаются эмоксипин в виде 3% раствора внутривенно по 10 мл в течение 10-15 сут., актовегин по 20-50 мл внутривенно в течение 7-10 дней, а также ноотропные препараты – церебролизин, глиатилин, пирацетам, семакс и др. Среди причин повторных кровоизлияний, наряду с повышением артериального давления, наиболее существенными считается нарушение баланса между свертывающей и противосвертывающей системами крови, проявляющегося повышением ее фибринолитической активности, что приводит к рассасыванию тромба в разорвавшейся аневризме. С целью профилактики повторного разрыва аневризмы в остром периоде применяется аминокапроновая кислота в дозе 12-18 г препарата в 300-500 мл изотонического раствора натрия хлорида с добавлением 5000-10000 ЕД гепарина капельно внутривенно раз в сутки с момента ангиографического подтверждения диагноза мешотчатой аневризмы и до оперативного лечения.

3.2.27. 

ТЕМА: Фармакотерапия инсульта (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Особенности терапии инфаркта мозга.

2. Тромболитическая терапия.

Ин​сульт за​ни​ма​ет 3-е ме​сто сре​ди при​чин смер​ти взрос​ло​го на​се​ле​ния. Осо​бую ме​ди​цин​скую и со​ци​аль​ную значимость дан​ная па​то​ло​гия при​об​ре​та​ет в свя​зи с вы​со​кой ле​таль​но​стью и ин​ва​ли​ди​за​ци​ей сре​ди вы​жив​ших боль​ных. Ин​сульт – это не​от​лож​ное со​стоя​ние. Чем рань​ше на​ча​та аде​к​ват​ная те​ра​пия, тем боль​ше шан​сов на бла​го​при​ят​ный ис​ход. Все боль​ные ин​суль​том долж​ны по воз​мож​но​сти гос​пи​та​ли​зи​ро​вать​ся в пер​вые 4-6 ча​сов от на​ча​ла за​бо​ле​ва​ния. Ле​че​ние па​ци​ен​тов долж​но осу​ще​ст​в​лять​ся в спе​циа​ли​зи​ро​ван​ных ан​гио​нев​ро​ло​ги​че​ских от​де​ле​ни​ях, а при от​сут​ст​вии та​ко​вых – в от​де​ле​нии ин​тен​сив​ной те​ра​пии. Не​об​хо​ди​мо обес​пе​чит круг​ло​су​точ​ное на​блю​де​ние и уход за па​ци​ен​том, по​сколь​ку из​ме​не​ние его со​стоя​ния по​рой мо​жет быть не​пред​ска​зуе​мым и тре​бо​вать не​мед​лен​но​го вме​ша​тель​ст​ва. Пра​виль​ный уход при ин​суль​те име​ет не мень​шее зна​че​ние, чем ра​цио​наль​ная ме​ди​ка​мен​тоз​ная те​ра​пия.

Ос​нов​ны​ми за​да​ча​ми те​ра​пев​ти​че​ских ме​ро​прия​тий при ост​ром ин​суль​те яв​ля​ют​ся: 

1. пре​ду​пре​ж​де​ние даль​ней​ше​го по​вре​ж​де​ния нерв​ной тка​ни,

2. пре​ду​пре​ж​де​ние це​реб​раль​ных ос​лож​не​ний,

3. пре​ду​пре​ж​де​ние экс​т​ра​це​реб​раль​ных ос​лож​не​ний,

4. пре​ду​пре​ж​де​ние по​втор​но​го воз​дей​ст​вия этио​ло​ги​че​ско​го фак​то​ра или уст​ра​не​ние дей​ст​вую​ще​го.

В пер​вую оче​редь не​об​хо​ди​мо обес​пе​че​ние аде​к​ват​ной ок​си​ге​на​ци​ей, пре​ду​пре​ж​де​ние ги​пер​кап​нии, что по​зво​ля​ет пре​дот​вра​тить усу​губ​ле​ние ме​та​бо​ли​че​ских на​ру​ше​ний в зо​не ише​ми​че​ской по​лу​те​ни.

Про​стей​ши​ми ме​ро​прия​тия​ми яв​ля​ют​ся ус​та​нов​ка эла​стич​но​го воз​ду​хо​во​да и под​ве​де​ние ки​сло​ро​да че​рез на​заль​ные ка​те​те​ры. Ес​ли не уда​ет​ся обес​пе​чить аде​к​ват​ную вен​ти​ля​цию, то не​об​хо​ди​мо про​вес​ти эн​дот​ра​хе​аль​ную ин​ту​ба​цию с под​дер​жа​ни​ем Ра​СО2 на уров​не 35-40 мм рт.ст. 

У ос​нов​ной час​ти боль​ных ин​суль​том име​ет​ся ар​те​ри​аль​ная ги​пер​тен​зия. Од​но​знач​но​го под​хо​да к кор​рек​ции АД при ост​ром ин​суль​те быть не мо​жет в ви​ду раз​лич​но​го со​че​та​ния фо​но​вых со​стоя​ний па​ци​ен​та, тя​же​сти и дли​тель​но​сти пред​ше​ст​вую​щей ги​пер​тен​зии. Тем не ме​нее, ар​те​ри​аль​ная ги​пер​тен​зия при ост​ром ин​суль​те долж​на быть управ​ляе​ма. Важ​ным яв​ля​ет​ся из​бе​га​ние стре​ми​тель​но​го сни​же​ния ар​те​ри​аль​но​го дав​ле​ния. Вы​бор пре​па​ра​та ос​та​ет​ся слож​ной за​да​чей вви​ду не​пред​ска​зуе​мых эф​фек​тов. У ря​да боль​ных с ин​фарк​том моз​га ар​те​ри​аль​ное дав​ле​ние са​мо​стоя​тель​но нор​ма​ли​зу​ет​ся в те​че​ние 3-4 су​ток, ес​ли это​го не про​ис​хо​дит, то ре​ко​мен​ду​ет​ся на​зна​че​ние ан​ти​ги​пер​тен​зив​ных пре​па​ра​тов для по​сте​пен​но​го сни​же​ния ар​те​ри​аль​но​го дав​ле​ния.

При сис​то​ли​че​ском АД 220 мм рт.ст. и вы​ше ре​ко​мен​до​ван кап​то​прил, ни​фе​ди​пин, ла​бе​та​лол, ура​пи​дил, кло​ни​дин. 

В на​стоя​щее вре​мя ве​ду​щая роль в ле​че​нии ост​ро​го ин​суль​та от​во​дит​ся ней​ро​про​тек​тив​ной те​ра​пии. Ней​ро​про​тек​то​ры – это пре​па​ра​ты раз​лич​ных фар​ма​ко​ло​ги​че​ских групп, спо​соб​ные умень​шать или уст​ра​нять дей​ст​вие по​вре​ж​даю​ще​го фак​то​ра (ише​мия, ин​сульт, су​до​рож​ные при​пад​ки, трав​ма) на го​лов​ной или спин​ной моз​га. Так как ней​ро​про​тек​то​ры име​ют уни​вер​саль​ный ха​рак​тер дей​ст​вия при лю​бом ви​де ин​суль​та, то оп​рав​да​но и не​об​хо​ди​мо на​чи​нать ле​че​ние имен​но с ней​ро​про​тек​то​ров.

К ней​ро​про​тек​то​рам от​но​сят​ся:

1. Ней​ро​про​тек​то​ры-ан​ти​ги​пок​сан​ты: 

a. Пеп​ти​дер​ги​че​ские:

i. сол​ко​се​рил

ii. ак​то​ве​гин

iii. це​реб​ро​ли​зин

b. Дру​гих групп

i. ноо​тро​пил (пир​аце​там)

ii. се​макс

iii. ан​та​го​ни​сты каль​ция

2. Ней​ро​про​тек​то​ры-ан​ти​ок​си​дан​ты

a. эмок​си​пин

b. гли​цин

c. аль​фа-то​ко​фе​ро​ла аце​тат, ком​плекс ви​та​ми​нов АЕС.

Для обес​пе​че​ния мак​си​маль​но​го воз​дей​ст​вия на па​то​ге​не​ти​че​скую це​поч​ку це​ле​со​об​раз​но со​че​тать ней​ро​про​тек​то​ры с раз​лич​ной точ​кой при​ло​же​ния. К чис​лу наи​бо​лее оп​ти​маль​ных со​че​та​ний ней​ро​про​тек​то​ров для ба​зис​ной те​ра​пии ин​суль​та на наш взгляд яв​ля​ет​ся ком​плекс​ное вве​де​ние ак​то​ве​ги​на или сол​ко​се​ри​ла и эмок​си​пи​на.

Причиной острой ишемии головного мозга, как правило, являются:

· тромбоз церебральных артерий,

· эмболия церебральных артерий,

· гипоперфузия при резких изменениях центральной гемодинамики.

Естественно, что устранение причины, вызвавшей острое нарушение мозгового кровообращения наиболее эффективно. При тромбозе и тромбоэмболии церебральных артерий радикальным методом является терапевтический тромболизис. Однако, тромболитическая терапия – ответственный и небезопасный метод. 

Важность проведения тромболитической терапии ограничивается соблюдением следующих условий:

1. с момента развития инсульта до начала терапии прошло не более 6 часов;

2. характер инсульта верифицирован методами нейровизализации (КТ, МРТ);

3. отсутствует значительный отек головного мозга;

4. окклюзия церебральной артерии подтверждена ультразвуковыми методами или ангиографией;

5. отсутствует массивное поражение головного мозга (например, размер очага ишемии не превышает 1/3 территории бассейна средней мозговой артерии;

6. отсутствие противопоказаний к назначению тромболитика (неконтролируемая артериальная гипертензия, источник желудочно-кишечного кровотечения и т.п.);

7. пациент находиться в специализированном ангионеврологическом стационаре.

Тромболитическая терапия проводится рекомбинантным тканевым активатором плазминогена (rt-PA – актилизе) в дозе 0,9 мг/кг внутривенно.

Раннее назначение ацетилсалициловой кислоты достоверно снижает частоту ранних летальных исходов и повторных инсультов.

Тра​ди​ци​он​но при ост​рых ин​суль​тах ши​ро​ко при​ме​ня​ют​ся ва​зо​ак​тив​ные сред​ст​ва раз​лич​ных групп (ре​о​п​лиг​лю​кин, трен​тал и др.). Хо​тя эф​фект от них со​мни​тель​ный, од​на​ко су​ще​ст​ву​ет ряд по​ка​за​ний для их при​ме​не​ния. 

Не​ред​ко ост​рей​ший пе​ри​од ин​суль​та со​про​во​ж​да​ет​ся оте​ком моз​га и по​вы​ше​ни​ем внут​ри​че​реп​но​го дав​ле​ния. Та​ким па​ци​ен​там про​во​дит​ся ос​мо​те​ра​пия (ман​ни​тол, фу​ро​се​мид, гли​це​рол). Оп​ре​де​лен​ное сни​же​ние внут​ри​че​реп​но​го дав​ле​ния обес​пе​чи​ва​ет​ся уме​рен​ной ги​пер​вен​ти​ля​ци​ей, а так​же на​зна​че​ни​ем се​да​тив​ных средств и мио​ре​лак​сан​тов. На​ли​чие по​вы​шен​ной тем​пе​ра​ту​ры те​ла, спо​соб​ст​вую​щей уве​ли​че​нию зо​ны ише​ми​че​ско​го по​ра​же​ния моз​га, тре​бу​ет на​зна​че​ния ан​ти​пи​ре​ти​ков, ан​ти​гис​та​мин​ных пре​па​ра​тов, кра​нио​це​реб​раль​ной ги​по​тер​мии. Со​пут​ст​вие бак​те​ри​аль​ной ин​фек​ции тре​бу​ет ран​не​го на​зна​че​ния ан​ти​био​ти​ков.

Ве​де​ние боль​но​го с ост​рым ин​фарк​том дик​ту​ет тща​тель​ный кон​троль объ​е​мов вво​ди​мой и вы​во​ди​мой жид​ко​сти, да​бы из​бе​жать ухуд​ше​ния рео​ло​ги​че​ских свойств кро​ви. Кро​ме это​го не​об​хо​дим сис​те​ма​ти​че​ский кон​троль уров​ня глю​ко​зы кро​ви, так как ги​перг​ли​ке​мия в ост​ром пе​рио​де су​ще​ст​вен​но ухуд​ша​ет ис​ход ин​суль​та. Обыч​но кор​рек​ция ги​перг​ли​ке​мии про​во​дит​ся по​сред​ст​вом тит​ро​ва​ния ин​су​ли​на.

Не​ред​ким ос​лож​не​ни​ем ин​фарк​та моз​га яв​ля​ет​ся эпи​леп​ти​че​ский син​дром, ко​то​рый про​яв​ля​ет​ся пар​ци​аль​ны​ми или вто​рич​но ге​не​ра​ли​зо​ван​ны​ми при​пад​ка​ми. В та​ких слу​ча​ях ре​ко​мен​до​ва​но при​ме​не​ние диа​зе​па​ма, при от​сут​ст​вии эф​фек​та – внут​ри​вен​ное вве​де​ние ок​си​бу​ти​ра​та на​трия и пре​па​ра​тов вальп​рое​вой ки​сло​ты.

Важ​ной со​став​ляю​щей ле​чеб​ных ме​ро​прия​тий, осо​бен​но боль​ным в ко​ме, яв​ля​ет​ся аде​к​ват​ное пи​та​ние, кон​троль функ​ций та​зо​вых ор​га​нов, уход за ко​жей и ро​то​вой по​ло​стью. Сре​ди вос​ста​но​ви​тель​ных ме​ро​прия​тий важ​ное зна​че​ние при​над​ле​жит ран​ней ак​ти​ва​ции с при​ме​не​ни​ем ле​чеб​ной физ​куль​ту​ры и ло​го​пе​ди​че​ским за​ня​ти​ям.

Лечебные мероприятия должны быть направлены на профилактику пневмонии, инфекции мочевыводящих путей, пролежней.

3.2.28. 

ТЕМА: Миастения и миастенические синдромы (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Классификация.

2. Миастенический и холинергический криз.
3. Клинические особенности миастении.

4. Диагностические тесты.

5. Основные принципы терапии.

Среди болезней нервной системы миастения гравис (МГ) занимает особое место, составляет 60% среди нервно-мышечных заболеваний. В 80% случаев роль пускового фактора играет патология вилочковой железы, которая запускает аутоиммунный процесс с образованием аутоантител к ацетилхолиновым рецепторам постсинаптической мембраны мышц, тем самым, блокируя нормальный процесс нервно-мышечной передачи. Пусковые механизмы как тимусных, так и безтимусных (20%) форм все еще недостаточно изучены. Допускается возможность трех пусковых факторов: вирусных, неопластических и генетических. 

Среди множества классификаций наибольшее распространение получили классификации Ossermana K.E., Gerkins O. (1971) и Гехта Б.М., Ильиной Н.А. (1982), в основе которых – следующие критерии: 1) возраст; 2) характер течения; 3) распространенность мышечной слабости, степень генерализации процесса; 4) тяжесть миастенических расстройств; 5) обратимость симптомов под влиянием антихолинестеразных препаратов (АХЭП); 6) состояние вилочковой железы (при наличии данных ее исследования). По возрастному аспекту выделяется: 1) МГ новорожденных или транзиторная МГ; 2) врожденная миастения; 3) юношеская миастения;  4) миастения взрослых; 5) поздняя миастения. По характеру течения различают: 1) миастенические эпизоды или МГ с интермиттирующим течением; 2) миастеническое состояние или стационарное течение МГ; 3) медленно-прогрессирующее; 4) злокачественное. По степени генерализации выделяют: генерализованную и локальные формы. К числу локальных форм относят: глазную, глоточно-лицевую и скелетно-мышечную. Глазная миастения характеризуется двоением, птозом, косоглазием, слабостью круговой мышцы глаза. Внутренняя офтальмоплегия, как правило, при миастении не встречается. Двоение в большинстве случаев носит множественный характер. Косоглазие не соответствует анатомо-физиологическим особенностям, характерным для поражения отдельных глазодвигательных нервов. Глоточно-лицевая миастения проявляется слабостью лицевой, жевательной мускулатуры, расстройством глотания, осиплостью, носовым оттенком голоса. Лицо больного становится маскообразным, веки плотно не смыкаются, иногда свисающую челюсть больной вынужден поддерживать рукой. Все эти симптомы могут сопровождаться  выраженной саливацией, дыхательными нарушениями. При глоточно-лицевой форме нередко наблюдаются миастенические кризы. Скелетно-мышечная форма  проявляется слабостью мышц шеи, туловища и конечностей. При этом наблюдается «свисающая» голова, проксимальная слабость мышц конечностей, в связи, с чем походка приобретает черты «утиной». Дистальная мускулатура страдает редко. Больные с трудом поднимают руки выше горизонтали, поднимаются в транспорт и по лестнице. В 10% случаев при длительном течении болезни наблюдается атрофия мышц, чаще плечевого или тазового пояса. Глубокие и кожные рефлексы сохранены. При генерализованной форме наблюдается слабость всех перечисленных мышц. По тяжести двигательных нарушений выделяют легкую, среднюю и тяжелую формы МГ. С учетом обратимости симптомов при приеме АХЭП различают: полную, неполную и плохую компенсацию. По состоянию вилочковой железы выделяется тимогенный (неопухолевый) или тимомогенный (различные виды тимом) характер процесса.
Большую опасность для жизни больного МГ представляют миастенические и холинергические кризы. Их причиной чаще всего бывают ятрогении или инфекции. Клиническая картина миастенического криза выглядит следующим образом: резко нарастают симптомы (птоз, расстройство глотания, речи, саливация, др.) с быстрой генерализацией процесса. Центральное место занимают дыхательные нарушения вплоть до остановки. Больной становится неподвижным, активные движения в конечностях полностью отсутствуют, может прекратиться перистальтика кишечника. Миастенические кризы могут быть генерализованными и парциальными (дыхательными или сердечными). Холинергический криз наблюдается при передозировке АХЭП и напоминает клинически миастенический криз, но за счет мускаринового и никотинового эффектов отличается  фасцикуляциями, судорогами, потливостью, тошнотой, рвотой, диареей, миозом, брадикардией, артериальной гипотензией и другими симптомами. 

Следует помнить о клинических особенностях миастении: 1) мышечная слабость меняется в течение суток и зависит от физической нагрузки, усиливается во второй половине дня и уменьшается после отдыха; 2) характерен феномен «генерализованного мышечного утомления» (при повторных активных движениях нарастает слабость не только в этих мышцах, но и в других отдаленных группах мышц); 3) при наличии мышечной слабости глубокие рефлексы всегда сохранены, нет признаков поражения центрального и периферического двигательных невронов; 4) чувствительные нарушения отсутствуют.

Существуют диагностические объективные миастенические тесты: 1) механические; 2) фармакологические; 3) электрофизиологические; 4) иммунологические; 5) КТ (МРТ) вилочковой железы; 6) радионуклидные исследования (сцинтиграфия) вилочковой железы.
Существует ряд заболеваний, которые характеризуются патологической мышечной утомляемостью, обусловленной обменными нарушениями в самой мышце (эндокринные болезни, гликогеноз Мак-Ардля, др.) – так называемые миастеноподобные синдромы, а также миастенические, например, паранеопластический синдром Ламберта-Итона – с нарушением процессов нервно-мышечной передачи. В настоящее время большинство авторов отрицает синдромальный характер миастенического процесса. Считается, что миастения просто сочетается с другими аутоиммунными заболеваниями, и это является дополнительным свидетельством аутоиммунного характера миастенического процесса.

Основные принципы терапии миастении: 1) усиление процесса нервно-мышечной передачи (введение АХЭП); 2)воздействие на аутоиммунный процесс.

Лечение АХЭП: 1) прозерин – АХЭП короткого действия (2-3 часа); применяется как дополнительное средство комбинированной терапии и как диагностический тест: подкожно (1-2 мл); 2) калимин (местинон) – действует от 6 до 8 часов; драже (10 и 60 мг) и ампулы по 2 мл (0,1% р-р) или 1 мл (0,5% р-р); 3) убретид – АХЭП длительного действия (до 24-72 часов); таблетки по 5 и 10 мг, ампулы по 0,1-0,5 мл; 4) оксазил: таблетки – 1, 5 и 10 мг.
С целью воздействия на аутоиммунный процесс применяются: 1) кортикостероиды (пульс-терапия, модифицированная, альтернирующая схемы, поддерживающие дозы); 2) цитостатики; 3) комбинированная терапия иммунодепрессантами (кортикостероидами и цитостатиками); 4) плазмаферез; 5) внутривенные иммуноглобулины.

При снижении лимфоцитов (15-10 и менее), при появлении гипоиммунной реакции назначают препараты вилочковой железы – тимолин (тимоген) по 1,0 внутримышечно, ежедневно – 10-12 дней, затем 1-2 раза в неделю до нормализации крови. При депрессии иммунной системы одновременно с АХЭП некоторые авторы рекомендуют внутривенное лазерное облучение крови низкоинтенсивным лазерным излучением от аппарата ЛГ-52 или ЛГ-75 с мощностью на выходе световода 4-5 мВт, с экспозицией 20-30 минут. Курс лечения – от 6 до 12 процедур. Это дорогостоящее мероприятие, поэтому не применяется широко в клинической практике.
Гамма-облучение применяется с нескольких полей с прицелом на вилочковую железу в разовой дозе 40-45 Грей; суммарная доза облучения – 4000-6000 рад; повторные курсы – спустя 8-10 месяцев; всего – 2-3 курса. Гамма-облучение применяется: 1) у лиц пожилого и старшего возрастов при неэффективном лечении другими методами; 2) в неоперабельных случаях; 3) при тимоме в послеоперационном периоде.

Показания к тимэктомии: 1) опухоль вилочковой железы; 2) неуклонно прогрессирующее (злокачественное) течение миастении; 3) выраженная тенденция к генерализации процесса. Противопоказания к тимэктомии: 1) тяжелые соматические сопутствующие заболевания; 2) злокачественная неоперабельная тимома, метастазы; 3) высокие дозы АХЭП и кортикостероидов; 4) возраст – относительное противопоказание.

В настоящее время взгляд на миастению как на заболевание с непременно фатальным исходом абсолютно не оправдан. Течение заболевания при своевременно начатом и адекватном лечении может быть «мягким», со стойкими и длительными ремиссиями, что позволяет больному вести активную жизнедеятельность и выполнять свою социальную роль.

3.2.29. 

ТЕМА: Мы​шеч​ные дис​тро​фии, мио​то​ния, ми​о​п​ле​гия (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Характеристика нервно-мышечных заболеваний.
2. Классификация и клиника нервно-мышечных заболеваний.
На​след​ст​вен​ные нерв​но-мы​шеч​ные за​бо​ле​ва​ния – об​шир​ная груп​па ге​не​ти​че​ски ге​те​ро​ген​ных за​бо​ле​ва​ний, ос​нов​ны​ми кли​ни​че​ски​ми про​яв​ле​ния​ми ко​то​рых яв​ля​ют​ся сла​бость и ат​ро​фии раз​лич​ных групп мышц. Эти за​бо​ле​ва​ния за​ни​ма​ют пер​вое ме​сто по рас​про​стра​нен​но​сти сре​ди всех на​след​ст​вен​ных бо​лез​ней нерв​ной сис​те​мы. Сум​мар​ная рас​про​стра​нен​ность нерв​но-мы​шеч​ных бо​лез​ней со​став​ля​ет при​мер​но 1 на 3-3,5 ты​ся​чи на​се​ле​ния в раз​лич​ных по​пу​ля​ци​ях ми​ра. 
В за​ви​си​мо​сти от пре​иму​ще​ст​вен​ной то​по​гра​фии па​то​ло​ги​че​ско​го про​цес​са и ха​рак​те​ра по​ра​же​ния раз​ли​ча​ют сле​дую​щие груп​пы нерв​но-мы​шеч​ных за​бо​ле​ва​ний: про​грес​си​рую​щие мы​шеч​ные дис​тро​фии, вро​ж​ден​ные струк​тур​ные мио​па​тии, спи​наль​ные мы​шеч​ные ат​ро​фии, по​ли​ней​ро​па​тии, мио​то​нии, миа​сте​нии и па​ро​ксиз​маль​ные ми​о​п​ле​гии.
Спинальные амиотрофии (спинальные мышечные атрофии) – наследственные чаще аутосомно-рецессивные заболевания мотонейронов спинного мозга, характеризующиеся мышечной слабостью, подергиваниями мышц. Не характерны чувствительные, координаторные, глазодвигательные нарушения (за исключением формы с глазодвигательными нарушениями и эпилепсией). При некоторых формах могут наблюдаться бульбарные нарушения.

Наиболее часто встречающиеся варианты: 

· СМА Верднига-Гоффманна 1 (характеризуется ранним началом до 6 мес. и быстрым летальным исходом к 2-5 годам, редко 10 годам).
· СМА Верднига-Гоффманна 2 (промежуточный тип, начало в раннем детстве до 1,5 лет, умеренное течение, средняя продолжительность жизни 10-30 лет).
· СМА Кугельберга-Веландер (ювенильная форма, аутосомно-доминантный тип наследования благоприятное течение, средняя продолжительность жизни свыше 40 лет). 

· СМА Кеннеди (СМА взрослых, сочетание с гинекомастией и бульбарными нарушениями, Х-сцепленная форма). 

· Дистальные формы СМА (клинически напоминают наследственные невропатии).
· Игольчатая ЭМГ выявляет увеличение параметров потенциалов двигательных единиц, спонтанную активность в виде потенциалов фасцикуляций, фибрилляций и положительных острых волн. 

· Скорости проведения по моторным и сенсорным нервам в норме, амплитуды М-ответов могут быть снижены. 

· F-волны – часто встречаются повторные, гигантские ответы и выпадения F-волн. 

· ДНК-диагностика 

· Биопсия мышцы 

Эффективного лечения не существует, в основном применяется симптоматическая и поддерживающая терапия, включающая в себя, прежде всего, лечебную физкультуру и ортопедию. Показан легкий массаж. Неплохие результаты дает физиотерапевтическое лечение. 
Из медикаментозной терапии обычно применяются препараты нейротрофического ряда: мильгамма, нейромидин, церебролизин; антиоксидантная терапия: тиоктацид, берлитион, эспа-липон, тиогамма; креатина моногидрат. Применение анаболических стероидов (ретаболил) не оправданно.

Конгенитальные структурные миопатии (СМ) – гетерогенная группа наследственных миопатий, обусловленных структурными аномалиями белков цитоскелета мышечного волокна. Основные клинические проявления структурных миопатий развиваются с рождения либо в первые месяцы жизни (исключение составляют несколько вариантов позднего начала СМ). Конгенитальные структурные миопатии характеризуются доброкачественным по сравнению с ПМД и СМА и непрогрессирующим (медленнопрогрессирующим) течением (за исключением некоторых форм, например фатальной немалиновой миопатии, центронуклеарной миопатии). При большинстве структурных миопатий выявляются дизэмбриогенетические стигмы. 
От СМА и ПМД структурные миопатии отличаются диффузностью и меньшей выраженностью гипотрофий. Дифференциальный диагноз с СМА не представляет трудностей – по данным игольчатой ЭМГ при СМА выявляется нейрональный тип поражения, при структурных миопатиях – первично-мышечный. По сравнению с ПМД при структурных миопатиях процесс малоактивный: КФК в норме или слегка повышена, по данным игольчатой ЭМГ спонтанная активность отсутствует или незначительная. Течение структурных миопатий часто непрогрессирующее или медленнопрогрессирующее. Большую сложность в диагностике представляют прогрессирующие формы структурных миопатий. 
Классификация конгенитальных (врожденных) структурных миопатий:

1. «Классические» врожденные миопатии:
· Болезнь центрального стержня 

· Миопатия с множественными стержнями 

· Немалиновая миопатия 

· Центронуклеарная (миотубулярная) миопатия 

· Миопатия с диспропорцией типа мышечных волокон 

2. Общепринятые врожденные миопатии:
· Миопатия с мини-стержнями 

· Миопатия с тельцами по типу отпечатков пальцев 

· Миопатия с «зебровидными» тельцами 

· Миопатия с лизисом миофибрилл 

· Миопатия с редуцированными тельцами 

· Миопатия с унифицированными волокнами I типа 

3. Сомнительные врожденные миопатии:
· Сакротубулярная миопатия 

· Миопатия со сфероидными включениями 

· Миопатия с тубулярными скоплениями 

· Миопатия с цилиндрическими спиральными включениями 

· Гранулофиламентная миопатия 

· Миопатия с селективной дегенерацией миозина 

· Миопатия с минимальными изменениями 

· Миопатия с аномальными миомускулярными синапсами 

При выявлении синдрома «вялого ребенка» или для детей более старшего возраста диффузных мышечных гипотрофий, контрактур, кифосколиоза, снижения рефлексов или арефлексии, птоза, офтальмопареза рекомендуется проведение следующих диагностических исследований: 

· Игольчатая ЭМГ 

· КФК при структурных миопатиях в норме или слегка повышена 

· Биопсия мышцы 

· Эхо-Кг, ЭКГ для выявления/исключения кардиомиопатии 

Специфического лечения не существует. 
Миотонии (G71.1 по МКБ10) – группа наследственных заболеваний, проявляющихся замедленным расслаблением мышц, и относятся к каналопатиям (заболеваниям, связанным с патологией йонных каналов). Отличительной чертой миотоний являются «миотонические феномены». 
Классический тест на миотонию – просьба пациента сжать руку в кулак и быстро разжать кулак. Больной с миотонией не сможет сделать это быстро. При повторных попытках миотонический феномен угасает, исключение составляет парамиотония Эйленбурга, при которой, наоборот, скованность усиливается при повторных движениях. Трудности для больного могут возникать при открывании рта, попытке быстро встать со стула, быстро открыть зажмуренные глаза. Перед подъемом по лестнице больной «замирает» (время на расслабление мышц), подняться на первую ступеньку для него представляет большую трудность, чем дальнейший подъем. При перкуссии мышцы возникает «мышечный валик», исчезающий через несколько секунд. Очень характерна картина при игольчатой ЭМГ. Миотонические феномены достаточно характерны, в связи с этим диагноз миотонии не представляет особой сложности. Однако очень часто больные не могут адекватно описать свое состояние. В нашем центре наблюдались больные, жаловавшиеся на слабость мышц, по описанию слабость была похожа на проксимальную («трудно подняться по лестнице», «трудно встать со стула»), обычно такие больные направлялись к нам с диагнозом «миопатия», «миастения» или «вегето-сосудистая дистония».
Наиболее распространены следующие формы миотоний: 

· Дистрофическая миотония (Штейнерта-Куршмана-Баттена-Россолимо) – характеризуется сочетанием миотонических феноменов с мышечными атрофиями, часто встречается кардиомиопатия, катаракта и эндокринные нарушения.
· Конгенитальная миотония аутосомно-доминантный тип (Томсена) – больные имеют атлетическое телосложение, у них не развиваются атрофии, имеются миотонические феномены. 

· Конгенитальная миотония аутосомно-рецессивный тип (Беккера) – аналогично Томсена. 

· Парамиотония Эйленбурга – «холодовая миотония», миотонические феномены усиливаются на холоде, парамиотония имеет несколько аллельных форм: флуктуирующая миотония, перманентная миотония. 

· Нейромиотония (синдром Исаакса) - характеризуется необычной мышечной ригидностью, крампи и фасцикуляциями. При проведении ЭМГ была выявлена постоянная мышечная активность. Встречаются приобретенные паранеопластические формы. 

· Хондродистрофическая миотония (синдром Шварца-Джампела) – характеризуется скованностью мышц, умеренной мышечной слабостью (обычно непрогрессирующей), отмечаются миотонические феномены, низкий рост, деформации костей туловища и конечностей, контрактуры суставов, лицевые дизморфии, мышечные гипертрофии. 

Диагностика: клинический осмотр с выявлением специфических феноменов; игольчатая ЭМГ, выявляющая наличие миотонических разрядов; генетический анализ. Лечение симптоматическое, поэтому при наличии незначительных миотонических феноменов активная терапия не проводится. Дифенин 0,05-0,1 мг 3 раза в день. В качестве дополнительной терапии рекомендуются мильгамма, витамин Е, таурин, препараты альфа-липоевой кислоты. Диета с уменьшением содержания калия (исключение изюма, кураги, молодой картофель замачивать водой, избегать приема калия в составе препаратов с микроэлементами, панангин, аспаркам). 

Пароксизмальные миоплегии

А. Семейный гипокалиемический периодический паралич
1. Общие сведения:
а. Аутосомно-доминантное заболевание, проявляющееся в 10-20 лет. Мужчины страдают в 3 раза чаще.

б. Заболевание обычно начинается с внезапной слабости во всех конечностях. Дыхательная и глотательная мускулатура, как правило, не страдает. Поражение мышц может быть асимметричным.

в. Приступы часто возникают по утрам и продолжаются (в отсутствие лечения) от 1 до 36 ч. Отмечаются слабость и снижение тонуса мышц. Сухожильные рефлексы могут отсутствовать. Приступы могут развиваться после употребления большого количества углеводов, во время отдыха после интенсивной физической нагрузки, в холодную погоду.

г. Концентрация калия в плазме снижается до 2-3 мэкв/л. Другие биохимические показатели не меняются.

д. На ЭМГ выявляется снижение возбудимости мышц. При исследовании биоптата, полученного во время приступа, в пораженных мышечных волокнах обнаруживаются крупные вакуоли.

е. При гиперальдостеронизме и тиреотоксикозе также могут наблюдаться приступы мышечной слабости и гипокалиемия. Сочетание пароксизмальной миоплегии с тиреотоксикозом особенно часто наблюдается у азиатов.

2. Лечение
а. Во время приступа. Высокие дозы хлорида калия внутрь (10-15 г в виде раствора) илив/в(40-60 мэкв калия в 500 мл 5% глюкозы в течение нескольких часов) позволяют оборвать приступ.

б. В межприступный период
1) Диета с высоким содержанием калия и ограничением углеводов и натрия.

2) Спиронолактон, по 100 мг внутрь 1-2 раза в сутки.

3) Тиамин, 50-100 мг/сут.

4) Лечение тиреотоксикоза.

5) Диклофенамид (25-50 мг 3 раза в сутки внутрь) или ацетазоламид (250-500 мг 4-6 раз в сутки) с целью вызвать легкий метаболический ацидоз.

Б. Семейный гиперкалиемический периодический паралич
Заболевание одинаково часто встречается у лиц обоего пола. Наследуется по аутосомно-доминантному типу. Проявляется обычно в детском возрасте. Приступы протекают легче и короче (30-90 мин.), чем при гипокалиемическом параличе. Слабость возникает преимущественно в мышцах туловища и проксимальных отделов конечностей, дыхательная мускулатура не страдает. В мышцах языка, кистей и век может выявляться легкая миотония. На ЭМГ в межприступный период выявляется повышенная возбудимость мышц, а во время приступа - миотонические разряды. Концентрация калия в сыворотке повышена или находится на верхней границе нормы. Лечение. В большинстве случаев приступы быстро проходят и не требуют лечения. Оборвать приступ можно с помощью в/в введения 10-20 мл 10% глюконата кальция.

3.2.30. 

ТЕМА: Этиология и патогенез эпилепсии (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Этиология эпилепсиии.

2. Патогенез эпилепсии.

Эпилепсия и эпилептические синдромы полиэтиологичны. Основные причины эпилептических припадков следующие.

А. Генетические, пре- и перинатальные нарушения
1. Генетические нарушения (первичная, или идиопатическая, эпилепсия), хромосомные аберрации.

2. Пренатальные повреждающие воздействия, обусловленные инфекциями, лекарственными средствами, гипоксией.

3. Перинатальные нарушения (родовая травма, асфиксия новорожденных).

Б. Инфекции
1. Менингит.

2. Эпидуральный и субдуральный абсцесс.

3. Абсцесс и гранулема головного мозга.

4. Энцефалит.

В. Действие токсических веществ и аллергенов
1. Неорганические вещества (например, угарный газ, свинец, ртуть).

2. Органические вещества (например, этанол).

3. Лекарственные средства и их отмена.

4. Аллергические реакции (на введение или употребление в пищу белков).

Г. Травма
1. Черепно-мозговая травма.

2. Субдуральная и эпидуральная гематома или выпот.

3. Посттравматические рубцы мозговых оболочек.

Д. Нарушения мозгового кровообращения
1. Субарахноидальное кровоизлияние.

2. Тромбоз синусов твердой мозговой оболочки.

3. Инсульт.

4. Острая гипертоническая энцефалопатия.

Е. Метаболические нарушения
1. Гипоксия.

2. Электролитные нарушения (гипонатриемия, гипокальциемия, водная интоксикация, дегидратация).

3. Нарушения углеводного обмена (гипогликемия, гликогенозы).

4. Нарушения аминокислотного обмена (например, фенилкетонурия).

5. Нарушения липидного обмена (липидозы).

6. Дефицит витаминов и витаминозависимые состояния (пиридоксиновая зависимость, недостаточность биотинидазы).

Ж. Опухоли
1. Первичные внутричерепные (астроцитома и другие глиомы, менингиомы).

2. Метастатические (рак молочной железы, легких, меланома).

3. Лимфомы и лейкозы.

4. Сосудистые опухоли и мальформации.

З. Наследственные заболевания
1. Нейрофиброматоз.

2. Туберозный склероз.

3. Синдром Стерджа-Вебера.

И. Лихорадка (фебрильные припадки).

К. Дегенеративные заболевания мозга.
Л. Неизвестные причины.

Фактором, способствующим появлению приступов независимо от их природы, является наличие органических нарушений в мозге. Деструктивное поражение мозга приводит к формированию в зоне, окружающей деструкцию, фокус эпилептически активных нейронов. Первичный фокус эпилептической активности представляет собой ограниченную в пространстве нейронную сеть, включающую от нескольких тысяч до десятков тысяч так называемых эпилептических нейронов. Причиной структурных нарушений, лежащих в основе образования эпилептических фокусов, являются чаще всего пренатальные и перинатальные вредности. Пренатальные факторы вызывают задержку и дефекты дифференциации нейронов, большие дизонтогении в виде недоразвития мозолистого тела, гипоплазию и дисплазию мозжечка. Нарушения миграции нейронов приводят к эктопии корковых образований с возникновением многослойной коры, к слиянию отдельных извилин в более массивные образования (макрогирия), эктопическим островкам серого вещества в глубине белого, макроасимметриям с дополнительными атипичными мостиками между извилинами. Большинство эпилепсий, обусловленных перинатальными нарушениями, относятся к височно-долевым и, в меньшей части, - к лобно-долевым с медио-базальной локализацией поражения, тесно примыкающей к ростральным медио-базальным отделам височной доли. Как известно, наиболее частой находкой при хронических эпилепсиях является мезиальный (медиальный) склероз височной доли мозга (а именно – гиппокампальной извилины). Обусловлено это тем, что при прохождении плодом родовых путей матери этот отдел мозга, вследствие деформации черепа, выдавливается через отверстие в тенториуме мозжечка и ущемляется вместе с питающими его сосудами между краем твердой мозговой оболочки и средним мозгом с возникновением очагов деструкции, ишемии, кровоизлияний и отека. В последние годы все большее внимание уделяется не только деструктивным нарушениям нейрональных систем, но и патологическому нейрогенезу. Показано, что повторные эпиприпадки приводят к постнатальной пролиферации нейронов в гиппокампе с увеличением плотности мшистых волокон и, соответственно, к увеличению объемов возбуждения в головном мозге.

Таким образом, возникновение эпилептических разрядов определяется комбинацией изначальной наклонности нейронов к избыточной синхронизации с локальным растормаживанием процессов возбуждения в очаге структурных изменений в мозге. Синхронизированная работа нейронов при генетической предрасположенности к эпилепсии способствует более активному их вовлечению в возбудительную активность, возникающую в эпилептогенном очаге, и распространению эпилептического процесса за пределы первичного фокуса. Общим нейрохимическим механизмом этих процессов являются нейротрансмиттерные и ионные нарушения.   

3.2.31. 

ТЕМА: Клиника эпилепсии и дифференциальная диагностика эпилепсии (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Характеристика эпилептического очага.

2. Клиническая характеристика эпилептических припадков.

Эпи​леп​сия – хро​ни​че​ское за​бо​ле​ва​ние го​лов​но​го моз​га раз​лич​ной этио​ло​гии, ха​рак​те​ри​зую​щее​ся по​втор​ны​ми при​пад​ка​ми, воз​ни​каю​щи​ми в ре​зуль​та​те чрез​мер​ных ней​рон​ных раз​ря​дов и со​про​во​ж​даю​щее​ся раз​но​об​раз​ны​ми кли​ни​че​ски​ми и па​ра​кли​ни​че​ски​ми сим​пто​ма​ми. 

Этио​ло​гия, па​то​ге​нез. В про​ис​хо​ж​де​нии эпи​леп​сии иг​ра​ет роль со​че​та​ние пред​рас​по​ло​же​ния и ор​га​ни​че​ско​го по​ра​же​ния моз​га (на​ру​ше​ние внут​ри​ут​роб​но​го раз​ви​тия, ро​до​вая ас​фик​сия, ме​ха​ни​че​ские по​вре​ж​де​ния при ро​дах, ин​фек​ции, че​реп​но-моз​го​вая трав​ма и др.). В свя​зи с этим не​це​ле​со​об​раз​но раз​де​ле​ние эпи​леп​сии па «ге​ну​ин​ную» (на​след​ст​вен​но обу​слов​лен​ную) и «сим​пто​ма​ти​че​скую» (ре​зуль​тат ор​га​ни​че​ско​го по​ра​же​ния моз​га). 

Эпи​леп​ти​че​ский при​па​док обу​слов​лен рас​про​стра​не​ни​ем чрез​мер​ных ней​рон​ных раз​ря​дов из оча​га эпи​леп​ти​че​ской ак​тив​но​сти на весь мозг (ге​не​ра​ли​зо​ван​ный при​па​док) или его часть (пар​ци​аль​ный при​па​док). Эпи​леп​ти​че​ский очаг мо​жет воз​ни​кать на ко​рот​кое вре​мя при ост​рых за​бо​ле​ва​ни​ях моз​га, на​при​мер при на​ру​ше​ни​ях моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния, ме​нин​ги​тах, что со​про​во​ж​да​ет​ся так на​зы​вае​мы​ми слу​чай​ны​ми эпи​леп​ти​че​ски​ми при​пад​ка​ми. При хро​ни​че​ски те​ку​щих моз​го​вых за​бо​ле​ва​ни​ях (опу​хо​ли, па​ра​зи​тар​ные за​бо​ле​ва​ния и др.) эпи​леп​ти​че​ский очаг бо​лее стой​кий, что ве​дет к по​яв​ле​нию по​вто​ряю​щих​ся при​пад​ков (эпи​леп​ти​че​ский син​дром). При эпи​леп​сии как бо​лез​ни по​втор​ные при​пад​ки обыч​но яв​ля​ют​ся ре​зуль​та​том дей​ст​вия стой​ко​го эпи​леп​ти​че​ско​го оча​га в ви​де скле​ро​ти​че​ски-ат​ро​фи​че​ско​го фо​ку​са. Важ​ным зве​ном па​то​ге​не​за яв​ля​ет​ся ос​лаб​ле​ние функ​цио​наль​ной ак​тив​но​сти струк​тур, ока​зы​ваю​щих ан​ти​эпи​леп​ти​че​ское влия​ние (ре​ти​ку​ляр​ное яд​ро мос​та моз​га, хво​ста​тое яд​ро, моз​же​чок и др.), что и ве​дет к пе​рио​ди​че​ско​му «про​ры​ву» эпи​леп​ти​че​ско​го воз​бу​ж​де​ния, т. е. к эпи​леп​ти​че​ским при​пад​кам. Эпи​леп​то​ген​ные по​вре​ж​де​ния осо​бен​но час​то воз​ни​ка​ют в ме​ди​аль​но-ба​заль​ных от​де​лах ви​соч​ной до​ли (ви​соч​ная эпи​леп​сия). 

Кли​ни​ка. Ге​не​ра​ли​зо​ван​ные су​до​рож​ные при​пад​ки ча​ще все​го про​яв​ля​ют​ся в ви​де боль​шо​го эпи​леп​ти​че​ско​го при​пад​ка: об​щие то​ни​ко-кло​ни​че​ские су​до​ро​ги, хо​тя мо​гут быть толь​ко кло​ни​че​ские или толь​ко то​ни​че​ские су​до​ро​ги. При​па​док все​гда вклю​ча​ет в се​бя ряд ве​ге​та​тив​ных фе​но​ме​нов, важ​ней​шим из ко​то​рых сле​ду​ет счи​тать мид​ри​аз с вы​па​де​ни​ем зрач​ко​вых ре​ак​ций на свет. Во вре​мя при​пад​ка боль​ные па​да​ют и не​ред​ко по​лу​ча​ют зна​чи​тель​ные по​вре​ж​де​ния, час​то при​ку​сы​ва​ют язык, упус​ка​ют мо​чу. При​па​док обыч​но за​вер​ша​ет​ся так на​зы​вае​мой эпи​леп​ти​че​ской ко​мой, но мо​жет на​блю​дать​ся и эпи​леп​ти​че​ское воз​бу​ж​де​ние с су​ме​реч​ным пом​ра​че​ни​ем соз​на​ния. 

Бес​су​до​рож​ный ге​не​ра​ли​зо​ван​ный при​па​док (ма​лый при​па​док, petit mal, или аб​санс) ха​рак​те​ри​зу​ет​ся вы​клю​че​ни​ем соз​на​ния и ве​ге​та​тив​ны​ми сим​пто​ма​ми (про​стой аб​санс) ли​бо со​че​та​ни​ем этих сим​пто​мов с лег​ки​ми не​про​из​воль​ны​ми дви​же​ния​ми (слож​ный аб​санс). Боль​ные на ко​рот​кое вре​мя пре​ры​ва​ют со​вер​шае​мые ими дей​ст​вия, а за​тем по​сле при​пад​ка про​дол​жа​ют их, при этом вос​по​ми​на​ние о при​пад​ке от​сут​ст​ву​ет. Ре​же во вре​мя при​пад​ка про​ис​хо​дит ут​ра​та по​сту​раль​но​го то​ну​са, и боль​ной па​да​ет (ато​ни​че​ский аб​санс). 

При пар​ци​аль​ных эпи​леп​ти​че​ских при​пад​ках сим​пто​ма​ти​ка мо​жет быть эле​мен​тар​ной, на​при​мер, оча​го​вые кло​ни​че​ские су​до​ро​ги – джек​со​нов​ский при​па​док, по​во​рот го​ло​вы и глаз в сто​ро​ну – ад​вер​сив​ный при​па​док и др., или слож​ной – па​ро​ксиз​маль​ные рас​строй​ства па​мя​ти, при​сту​пы на​вяз​чи​вых мыс​лей, пси​хо​мо​тор​ные при​пад​ки-ав​то​ма​тиз​мы, пси​хо​сен​сор​ные при​пад​ки – слож​ные рас​строй​ства вос​при​ятия. В по​след​них слу​ча​ях име​ют​ся гал​лю​ци​на​тор​ные фе​но​ме​ны, яв​ле​ния де​пер​со​на​ли​за​ции и де​реа​ли​за​ции – со​стоя​ния «уже ви​ден​но​го», «ни​ко​гда не ви​ден​но​го», ощу​ще​ние от​чу​ж​де​ния внеш​не​го ми​ра, соб​ст​вен​но​го те​ла и др. 

Лю​бой пар​ци​аль​ный при​па​док мо​жет пе​рей​ти в ге​не​ра​ли​зо​ван​ный (вто​рич​но ге​не​ра​ли​зо​ван​ный при​па​док). К вто​рич​но ге​не​ра​ли​зо​ван​ным при​пад​кам так​же от​но​сят​ся при​пад​ки, ко​то​рым пред​ше​ст​ву​ет ау​ра (пред​вест​ник) – мо​тор​ные, сен​сор​ные, ве​ге​та​тив​ные или пси​хи​че​ские фе​но​ме​ны, с ко​то​рых на​чи​на​ет​ся при​па​док и о ко​то​рых со​хра​ня​ет вос​по​ми​на​ние боль​ной. 

Так​же вы​де​ля​ет​ся груп​па пар​ци​аль​ных при​пад​ков с про​стой сим​пто​ма​ти​кой, ко​то​рые вклю​ча​ют ряд вис​це​ро-ве​ге​та​тив​ных па​ро​ксиз​мов (та​хи​кар​дия, по​вы​ше​ние АД, одыш​ка, мид​ри​аз, по​то​от​де​ле​ние). Наи​бо​лее изу​чен​ны​ми яв​ля​ют​ся ди​ге​стив​ные эпи​при​пад​ки (фа​рин​го​ораль​ные, эпи​га​ст​раль​ные, аб​до​ми​наль​ные).

Сле​дую​щая под​груп​па пред​став​ля​ет со​бой при​пад​ки со слож​ной сим​пто​ма​ти​кой, вклю​чаю​щей пси​хи​че​ские фе​но​ме​ны. Сю​да от​но​сят​ся при​сту​пы ил​лю​зий и гал​лю​ци​на​ций, при​пад​ки на​ру​ше​ния па​мя​ти, идеа​тор​ные при​пад​ки, аф​фек​тив​ные, пси​хо​сен​сор​ные и пси​хо​мо​тор​ные при​пад​ки.

Пре​ду​смат​ри​ва​ет​ся так​же вы​де​ле​ние аф​фек​тив​ных при​пад​ков – раз​лич​ных па​ро​ксиз​маль​ных рас​стройств на​строе​ния, не​мо​ти​ви​ро​ван​но​го чув​ст​ва стра​ха, ре​же – при​сту​пов сме​ха (ге​ло​леп​сия), со​стоя​ния бла​жен​ст​ва и т.д. Обыч​но та​кие па​ро​ксиз​мы со​про​во​ж​да​ют​ся рас​строй​ством соз​на​ния.

Вы​де​ля​ют так​же од​но​сто​рон​ние при​пад​ки, ко​то​рые на​блю​да​ют​ся, глав​ным об​ра​зом, у де​тей, и об​ла​да​ют все​ми ха​рак​тер​ны​ми кли​ни​че​ски​ми чер​та​ми ге​не​ра​ли​зо​ван​но​го эпи​леп​ти​че​ско​го при​пад​ка.

Для эпи​леп​сии ха​рак​тер​ны не​па​ро​ксиз​маль​ные хро​ни​че​ские из​ме​не​ния лич​но​сти (за​мед​лен​ность и ту​го​по​движ​ность пси​хи​че​ских про​цес​сов, па​то​ло​ги​че​ская об​стоя​тель​ность мыш​ле​ния).

Эпи​леп​ти​че​ские при​пад​ки, не​смот​ря на их раз​но​об​ра​зие, ха​рак​те​ри​зу​ют​ся па​ро​ксиз​маль​но​стью, крат​ко​вре​мен​но​стью, сте​рео​тип​но​стью, в боль​шин​ст​ве слу​ча​ев – на​ру​ше​ни​ем соз​на​ния. Ге​не​ра​ли​зо​ван​ные су​до​рож​ные при​пад​ки не​об​хо​ди​мо от​ли​чать от ис​те​ри​че​ских при​пад​ков и от су​до​рож​ных форм об​мо​ро​ка.

Эпилепсия как болезнь должна быть отдифференцирована от эпилептических синдромов при других заболеваниях: в первую очередь, это нарушение мозгового кровообращения.  При дисциркуляции в каротидном бассейне судороги встречаются чаще и имеют, как правило, парциальный или вторично генерализованный характер.

При ОНМК в вертебро-базиллярном бассейне припадки обычно генерализованные.

При опухолях головного мозга, протекающих с эпилептическими припадками, нет правильного чередования припадков, причем в дебюте развивается генерализованные припадки, а позже – припадки парциального типа. Нередко заболевание дебютирует с тяжелой серии припадков. По мер повторения приступов прогрессивно нарастают очаговые симптомы.

Нередко эпилепсия сопровождает такие заболевания как цистицеркоз головного мозга, который характеризуется лабильностью проявлений и учащением припадков до статуса и спонтанными ремиссиями на месяцы, а иногда, на годы. Гипогликемические состояния, развивающиеся чаще всего при инсуломах поджелудочной железы и так называемом функциональном гиперинсулизме, что сопровождается расстройством сознания и судорогами. Вследствие этого гипогликемические пароксизмы нередко имеют большое сходство с эпилептическими пароксизмами, проявляясь судорожными, психомоторными и другими припадками.

Сре​ди до​пол​ни​тель​ных ме​то​дов ис​сле​до​ва​ния наи​боль​шее зна​че​ние име​ет ЭЭГ, при ко​то​рой об​на​ру​жи​ва​ют спай​ки, пик, ост​рые вол​ны, изо​ли​ро​ван​ные или в со​че​та​нии с по​сле​дую​щей мед​лен​ной вол​ной (так на​зы​вае​мые пик-вол​но​вые ком​плек​сы). Ука​зан​ные из​ме​не​ния мож​но вы​звать спе​ци​аль​ны​ми ме​то​да​ми про​во​ка​ции - ги​пер​вен​ти​ля​ци​ей, рит​ми​че​ской све​то​вой сти​му​ля​ци​ей, вве​де​ни​ем ко​ра​зо​ла и др. Наи​бо​лее пол​ное про​во​ци​рую​щее влия​ние в от​но​ше​нии эпи​леп​ти​че​ской ак​тив​но​сти ока​зы​ва​ет 24-ча​со​вое ли​ше​ние сна (депривация сна), что по​зво​ля​ет вы​яв​лять эпи​леп​ти​че​ские при​зна​ки в 85-100% слу​ча​ев. ЭЭГ ис​сле​до​ва​ния спо​соб​ст​ву​ют так​же уточ​не​нию ло​ка​ли​за​ции эпи​леп​ти​че​ско​го оча​га и ха​рак​те​ра эпи​леп​ти​че​ских при​пад​ков. 

Ди​аг​но​сти​ка эпи​леп​сии ос​но​вы​ва​ет​ся на вне​зап​но​сти при​пад​ков, их крат​ко​вре​мен​но​сти (се​кун​ды, ми​ну​ты), глу​бо​ком вы​клю​че​нии соз​на​ния и рас​ши​ре​нии зрач​ков при ге​не​ра​ли​зо​ван​ных при​пад​ках, яв​ле​ни​ях де​пер​со​на​ли​за​ции и де​реа​ли​за​ции при пар​ци​аль​ных при​пад​ках. Ти​пич​ные из​ме​не​ния на ЭЭГ под​твер​жда​ют эпи​леп​ти​че​ский ха​рак​тер при​пад​ков, хо​тя от​сут​ст​вие та​ко​вых его не ис​клю​ча​ет. Для ди​аг​но​сти​ки эпи​леп​сии как бо​лез​ни су​ще​ст​вен​ны анам​не​сти​че​ские дан​ные: бо​лезнь воз​ни​ка​ет, как пра​ви​ло, в дет​ском, под​ро​ст​ко​вом и юно​ше​ском воз​рас​те, час​то встре​ча​ют​ся на​след​ст​вен​ное отя​го​ще​ние в се​мье, отя​го​щен​ный аку​шер​ский анам​нез, пе​ре​не​сен​ные ней​ро​ин​фек​ции и че​реп​но-моз​го​вые трав​мы, па​ро​ксиз​маль​ные со​стоя​ния в воз​рас​те до 3 лет. 

В настоящее время важным в диагностике является ЭЭГ-картирование, магнитоэнцефалография, а также методы нейровизуализации.

3.2.32. 

ТЕМА: Эпилептический статус (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Понятие эпилептического статуса.

2. Классифкация и клиническая характеристика эпилептического статуса.

Под эпилептическим статусом понимают состояние эпилептического припадка, продолжительностью более 30 минут или повторными припадками, между которыми больной не приходит в сознание.

По этиологическим факторам всех больных можно разделить на две группы: с эпилепсией (собственно эпилептический статус), и с симптоматическим эпилептическим статусом, который развивается при ряде заболеваний (нарушения мозгового кровообращения, травматические внутричерепные гематомы и гигромы, опухоли мозга с остро возникающей декомпенсацией церебральной гемо- и ликвородинамикой, менингиты, энцефалиты, механическая асфеиксия, острые и хронические интоксикации и др.). При этом эпилептический статус чаще встречается при эпилепсии, реже при органических поражениях мозга и еще реже при интоксикациях и отравлении.

Важным признаком эпилептического состояния является неспособность к самостоятельному купированию, прогредиентность течения. Данное обстоятельство позволяет определить, что эпилептический статус следует рассматривать как синдром, при котором припадки часто повторяются, образуя особое состояние больного, как правило, неспособное к самостоятельному купированию, приводящее к грубым респираторным, циркуляторным и катаболическим расстройствам. В итоге развивается коматозное состояние, которое в ряде случаев приводит к летальному исходу.

Эпилептический статус может способствовать обострению соматических заболеваний. Весьма частым осложнением его является пневмония.

Эпилептический статус сопровождается развитием в мозговой ткани острых изменений сосудисто-гипоксического типа, прежде всего в гипоталамической области, что приводит к изменению в функциональном состоянии аппаратов адаптации.

Статус больших тонико-клонических припадков. Это наиболее частая форма статуса, характеризующаяся судорожным синдромом, расстройством дыхания и гемодинамики, нарушениями гомеостаза.

Система лечения эпилептического статуса должна начинаться немедленно там, где больного застанет служба скорой помощи, продолжаться в машине скорой помощи, далее в реанимационном отделении больницы и заканчиваться в неврологическом отделении. 

На первом этапе необходимо предупреждение или устранение возможности механической асфиксии вследствие западения языка или аспирации рвотных масс, далее поддержать сердечную деятельность и, наконец, если это возможно блокировать судороги. Необходимо освободить полость рта от инородных тел, рвотных масс, ввести воздуховод.

В начальной стадии статуса взрослому больному вводят внутривенно или ректально 10 г диазепама (2-4 мл 0,5% р-ра в 20 мм 5% глюкозы), детям препарат вводится в дозе 0,2-0,3 мг/кг. При продолжении припадков, спустя 15 мин. от превого введения, дозу следует повторить.

Вместо диазепама можно вводить ректально или внутримышечно клоназепам (свежеприготовленная смесь 1 мл (1 мг) раствора клоназепама с 1 мл воды для инъекций в дозе 1-2 мг в течение 30 сек. взрослым, и 0,25-0,5 мг детям с повторениями до четырех раз).

При невозможности внутривенного введения препаратов можно использовать внутримышечное и сублингвальное введение мидазалама (5-10 мг взрослым, 0,15-0,3 мг/кг детям). Через 15 мин. возможно повторное внутривенное введение 0,15-0,3 мг/кг со скоростью < 4 мг/мин. Следует отметить, что мидазолам несколько меньше угнетает кардио-респираторные функции и меньше аккумулируется при повторном введении.

Продолжение припадков более 30 мин. является неблагоприятным признаком и требует тщательного мониторирования состояния больного в отделении интенсивной терапии и реанимации.

В связи с кратковременным противоэпилептическим действием бензодеазепинов, повторную дозу следует вводить в комбинации с более пролонгированным препаратом – фенитоином (15-18 мг/кг при скорости введения не более 50 мг/мин.).

Вместо фенитоина можно вводить раствор фенобарбитала в дозе 10 мг/кг со скоростью 100 мг/мин. Кроме положительных противосудорожных и нейропротекторных свойств он оказывает угнетающее действие на функциональную активность мозга, дыхание и вазодвигательный центр.

Параллельно с противосудорожной терапией проводятся диагностические исследования по установлению этиологии статуса. Ведется контроль кардио-респираторной функции, противогипоксическая терапия, коррекция РН крови назначением натрия гидрокарбоната. Артериальная гипотония требует внутривенного назначения дофамина (2-5 мкг/кг/мин.).

Очень опасным и прогностически неблагоприятным является гипертермия. Для ее купирования необходимо проводить охлаждение больного, а также гибернацию в виде капельных вливаний литических коктейлей. В случаях симптоматического статуса, протекающего с явлениями отека мозга, применяют маннитол, лазикс.

Если эпилептические разряды не прекращаются, больной переводится на управляемый наркоз тиопенталом натрия или гексеналом под миорелаксантами и исскуственной вентиляцией, в течение 12-24 часов после последнего клинического припадка.

В реанимационном отделении осуществляется дальнейшая экспресс-диагностика эпилептического статуса, т.е. устанавливается основное заболевание, вызвавшее данное состояние.

Статус простых абсансов развивается при идиопатической генерализованной эпилепсии с абсансами детского и юношеского возраста. Провоцируется данный вид статуса нарушением приема антиконвульсантов, эмоциональным стрессом, длительной интенсивной гипервентилляцией, бессонницей. В обычных случаях сознание нарушено до ступора, реактивность резко угнетена. Больной обездвижен, временами может совершать медленные дизориентированные движения, наблюдаются миоклонические подергивания лица, рук, характерен миоклонус глаз и век. Иногда статус типичных абсансов генерализуется и завершается топико-клоническим припадком. На ЭЭГ регистрируются билатерально-синхронные комплексы спайк-волна или множественные спайки частотой 2,5-4 Гц. Частотные вариации индивидуальны, у одного и того же больного обычно типичный статус абсансов характеризуется стабильной моноритмичностью.

Эффективным для купирования статуса простых абсансов оказывается пероральное введение вальпроатов или ламотриджина. Однако, если статус продолжается и возникает угроза перехода в тонико-клонический статус, что проявляется  учащением и интенсификацией маторныъх феноменов, лечение проводится так же, как начальная стадия статуса тонико-клонических припадков.      

Применение экстренной этапной терапии эпилептического статуса позволяет в абсолютном большинстве купировать это состояние на догоспитальном этапе, что дает возможность, минуя реанимационное отделение, помещать таких больных в неврологический стационар. В остальных случаях интенсивная терапия в реанимационном отделении, как правило, позволяет купировать это тяжелое состояние и предупредить развитие витальных расстройств.

3.2.33. 

ТЕМА: Лечение эпилепсии (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Особенности лечения эпилепсии.

2. Тактика назначения и отмены противоэпилептических препаратов.

Ле​че​ние эпи​леп​сии яв​ля​ет​ся слож​ной кли​ни​че​ской за​да​чей, ко​то​рая мо​жет быть ре​ше​на це​ле​уст​рем​лен​ны​ми и тер​пе​ли​вы​ми дей​ст​вия​ми вра​ча, а так​же при по​мо​щи са​мо​го боль​но​го и его род​ст​вен​ни​ков. Не​ред​ко при​хо​дит​ся мно​го​крат​но ме​нять ком​би​на​ции и до​зи​ров​ки пре​па​ра​тов, пре​ж​де чем бу​де дос​тиг​нут ус​пех, ино​гда в те​че​ние мно​гих лет или всей жиз​ни боль​но​го. Ос​нов​ны​ми прин​ци​па​ми ле​че​ния эпи​леп​сии яв​ля​ют​ся сле​дую​щие:

· ком​плекс​ность, 

· ин​ди​ви​ду​аль​ность,

· не​пре​рыв​ность,

· дли​тель​ность.

Важ​ным фак​то​ром яв​ля​ет​ся со​блю​де​ние пре​ем​ст​вен​но​сти, а ря​де слу​ча​ев – ре​ше​ние во​про​са о це​ле​со​об​раз​но​сти хи​рур​ги​че​ско​го ле​че​ния. Не​пре​мен​ным ус​ло​ви​ем яв​ля​ет​ся со​блю​де​ние об​ще​го и пи​ще​во​го ре​жи​ма, пси​хо​те​ра​пия, ле​чеб​ная физ​куль​ту​ра, пра​виль​но ор​га​ни​зо​ван​ная тру​до​вая дея​тель​ность. 

Ле​кар​ст​вен​ная те​ра​пия яв​ля​ет​ся ос​нов​ным ком​по​нен​том в ком​плекс​ном ле​че​нии эпи​леп​сии. Це​лью ле​че​ния эпи​леп​сии слу​жит пол​ное пре​кра​ще​ние при​пад​ков, от​сут​ст​вие нерв​но-пси​хи​че​ских и со​ма​ти​че​ских по​боч​ных эф​фек​тов с воз​мож​ным обес​пе​че​ни​ем про​фес​сио​наль​ной и со​ци​аль​ной адап​та​ции па​ци​ен​та. Клю​че​вым мо​мен​том в ле​че​нии эпи​леп​сии яв​ля​ет​ся пра​виль​ная ее ди​аг​но​сти​ка: ус​та​нов​ле​ние эпи​леп​ти​че​ской при​ро​ды при​сту​пов, оп​ре​де​ле​ние ло​ка​ли​за​ции эпи​леп​ти​че​ско​го фо​ку​са, вы​яс​не​ние этио​ло​гии за​бо​ле​ва​ния и от​не​се​ние эпи​леп​ти​че​ских на​ру​ше​ний к оп​ре​де​лен​ной фор​ме со​глас​но клас​си​фи​ка​ции эпи​леп​сии и эпи​леп​ти​че​ских син​дро​мов.

В свя​зи с тем, что все про​ти​во​эпи​леп​ти​че​ские пре​па​ра​ты яв​ля​ют​ся по​тен​ци​аль​но ток​сич​ны​ми, а ле​че​ние мо​жет быть про​дол​жи​тель​ным, то при​ня​тие ре​ше​ния о на​ча​ле ле​че​ния эпи​леп​сии ос​но​вы​ва​ет​ся на взве​шен​ном со​от​но​ше​нии по​ло​жи​тель​ных ре​зуль​та​тов и воз​мож​ных по​боч​ных эф​фек​тах.  

Сле​ду​ет про​ин​фор​ми​ро​вать боль​но​го и его род​ст​вен​ни​ков о на​ча​ле ле​че​ния, ко​то​рое мо​жет про​дол​жать​ся не ме​нее 3-5 лет, а, воз​мож​но, и всю жизнь, а так​же о не​до​пус​ти​мо​сти са​мо​стоя​тель​ной от​ме​ны пре​па​ра​тов, ко​то​рая мо​жет при​вес​ти к уча​ще​нию при​сту​пов и утя​же​ле​нию те​че​ния бо​лез​ни. 

Про​во​ди​мое ле​че​ние долж​но быть ре​гу​ляр​ным, так как да​же од​но​днев​ный пе​ре​рыв мо​жет вы​звать срыв ре​мис​сии вплоть до раз​ви​тия эпи​леп​ти​че​ско​го ста​ту​са. Все про​ти​во​эпи​леп​ти​че​ские пре​па​ра​ты сле​ду​ет при​ни​мать во вре​мя еды или сра​зу по​сле, за​пи​вая боль​шим ко​ли​че​ст​вом жид​ко​сти. Сле​ду​ет так​же из​бе​гать фак​то​ров, сни​жаю​щих эпи​леп​ти​че​ский по​рог, та​ких как ги​пе​рин​со​ля​ция и ги​пер​тер​мия, а так​же из​бы​точ​но​го прие​ма про​дук​тов, со​дер​жа​щих пси​хо​сти​му​ля​то​ры.

Про​ти​во​эпи​леп​ти​че​ские пре​па​ра​ты сле​ду​ет вы​би​рать в за​ви​си​мо​сти от фор​мы эпи​леп​сии и ти​па при​пад​ков, на​чи​нать все​гда сле​ду​ет с мо​но​те​ра​пии и до​ве​де​ни​ем до​зы до эф​фек​тив​ной. В со​от​вет​ст​вии с ве​ро​ят​но​стью бла​го​при​ят​но​го эф​фек​та их де​лят на пре​па​ра​ты 1-го (пред​по​ло​жи​тель​но наи​бо​лее эф​фек​тив​но​го для дан​ной фор​мы), 2-го и 3-го или даль​ней​ше​го вы​бо​ра. 

Ес​ли не дос​тиг​нут эф​фект при прие​ме пре​па​ра​та 1-го вы​бо​ра, по​сте​пен​но пе​ре​хо​дят на пре​па​рат для дан​ной фор​мы эпи​леп​сии. При​ем вто​ро​го пре​па​ра​та ве​дет​ся без от​ме​ны пер​во​го и до​во​дит​ся до нуж​но​го те​ра​пев​ти​че​ско​го уров​ня. Ес​ли в дан​ном слу​чае по​лу​чен те​ра​пев​ти​че​ский эф​фект, де​ла​ет​ся по​пыт​ка по​сте​пен​ной от​ме​ны пре​ды​ду​щей те​ра​пии и ле​че​ние про​во​дит​ся пре​па​ра​том 2-го вы​бо​ра. 

Ес​ли мо​но​те​ра​пия аль​тер​на​тив​ным пре​па​ра​том ока​зы​ва​ет​ся не​эф​фек​тив​ной, то при​ме​ня​ет​ся ком​би​на​ция из 2-х, а в ря​де слу​ча​ев – их 3-х пре​па​ра​тов. Сре​ди пре​па​ра​тов 3-го вы​бо​ра ис​поль​зу​ют та​кие как ла​мот​рид​жин, ви​га​бат​рин, то​пи​ра​мат. Ос​нов​ны​ми про​ти​во​эпи​леп​ти​че​ски​ми пре​па​ра​та​ми, ко​то​рые долж​ны быть дос​туп​ны для па​ци​ен​тов (по ре​ко​мен​да​ции ВОЗ), яв​ля​ют​ся сле​дую​щие: вальп​ро​ат на​трия, кар​ба​ма​зе​пин, фе​ни​то​ин, фе​но​бар​би​тал, это​сук​си​мид, диа​зе​пам. 

Про​ти​во​по​ка​за​ния​ми к прие​му ос​нов​ных про​ти​во​су​до​рож​ных средств яв​ля​ют​ся сле​дую​щие:

Бен​зо​диа​зе​пи​ны – уг​ло​воя глау​ко​ма, миа​сте​ния, ге​па​то​пор​фи​рия.

Кар​ба​ма​зе​пин – ат​рио-вен​три​ку​лар​ная, по​вы​шен​ная чув​ст​ви​тель​ность к ан​ти​де​прес​сан​там.

Фе​ни​то​ин – ат​рио-вен​три​ку​лар​ная и си​но-ат​ри​аль​ная бло​ка​да, ге​па​то​пор​фи​рия.

Фе​но​бар​би​тал – ге​па​то​пор​фи​рия.

Вальп​ро​ат – 1) на​ли​чие в се​мей​ном анам​не​зе слу​ча​ев смер​ти де​тей по не​по​нят​ной при​чи​не, се​мей​ные ге​па​то​па​тии, на​ру​ше​ния об​ме​на ве​ществ, на​ру​ше​ния свер​ты​вае​мо​сти кро​ви; 2) на​ли​чие в анам​не​зе па​ци​ен​та за​бо​ле​ва​ний пе​че​ни и под​же​лу​доч​ной же​ле​зы, на​ру​ше​ний об​ме​на ве​ществ и свер​ты​вае​мо​сти кро​ви.

Эф​фек​тив​ным при всех фор​мах эпи​леп​сии и при​пад​ков яв​ля​ет​ся вальп​ро​ат. Бла​го​да​ря это​му он за​нял ме​сто пре​па​ра​та 1-го вы​бо​ра и при​ме​ня​ет​ся прак​ти​че​ски при всех фор​мах эпи​леп​сии. 

Парциальные симптоматические формы эпилепсии часто бывают резистентными к терапии. Поэтому, если вальпроат и карбамазепин в моно- или в дуотерапии оказались неэффективными, то применяют комбинации с препаратами нового поколения (ламотриджин, габапентин, фелбамат, топирамат).

Если и эти препараты оказываются недостаточно эффективными, то используют фенитоин, примидон, фенобарбитал, клоназепам.

При эпилепсии с абсансами препаратами 1-го выбора являются сукцинимиды (этосуксимид), которые почти всегда дают хороший эффект. Если результат негативный – комбинируют с вальпроатами.

Миоклонические припадки составляют важный компонент многих симптоматических и криптогенных эпилепсий, а также ряда синдромов, представляя чрезвычайно тяжелую терапевтическую проблему. В этих случаях при неэффективности вальпроатов и бензодиазепинов используют препараты барбитурового ряда, ламотриджин и вигабатрин.

Пе​ред на​ча​лом ле​че​ния сле​ду​ет про​вес​ти пол​ное кли​ни​че​ское об​сле​до​ва​ние, вклю​чая со​вре​мен​ные ме​то​ды ней​ро​ви​зуа​ли​за​ции, ЭЭГ-кар​ти​ро​ва​ние, а так​же ла​бо​ра​тор​ные ис​сле​до​ва​ния. Так как боль​шин​ст​во про​ти​во​су​до​рож​ных пре​па​ра​тов об​ла​да​ют се​да​тив​ным эф​фек​том, на​чи​нать ле​че​ние не​об​хо​ди​мо с по​сте​пен​но​го на​ра​щи​ва​ния до​зы. Пер​вый при​ем пре​па​ра​та на​зна​ча​ет​ся на ночь, за​тем при​сое​ди​ня​ет​ся днев​ная до​за, и – в слу​чае не​об​хо​ди​мо​сти – ут​рен​няя.

По​ка​за​те​лем эф​фек​тив​но​сти про​ти​во​эпи​леп​ти​че​ской те​ра​пии яв​ля​ют​ся кли​ни​че​ские дан​ные, а так​же по​зи​тив​ные из​ме​не​ния на ЭЭГ и от​сут​ст​вие от​ри​ца​тель​ных по​боч​ных эф​фек​тов.

Продолжительность лечения определяется формой эпилепсии, возрастом больного и рядом индивидуальных особенностей.

Во​прос об от​ме​не ле​че​ния сле​ду​ет ста​вить не ра​нее 5-ти лет ре​мис​сии и при от​сут​ст​вии на ЭЭГ вы​ра​жен​ной па​то​ло​ги​че​ской ак​тив​но​сти, не обя​за​тель​но эпи​леп​ти​форм​ной. От​ме​на про​во​дит​ся по​сте​пен​ным сни​же​ни​ем до​зы пре​па​ра​та в те​че​ние 6-12 ме​ся​цев при по​сто​ян​ном ЭЭГ кон​тро​ле. По​яв​ле​ние па​то​ло​ги​че​ской ак​тив​но​сти яв​ля​ет​ся по​ка​за​ни​ем для воз​вра​ще​ния к пред​ше​ст​вую​щей те​ра​пии и от​ка​за от по​пы​ток от​ме​ны, по край​ней ме​ре, на год.

Обобщенный прогноз правильно леченной эпилепсии относительно благоприятный.

3.2.34. 

ТЕМА: Синкопальные состояния (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Классификация синкопальных состояний.
2. Лечение синкопальных состояний.
Синкопальными состояниями (СС) или обмороками называют эпизоды преходящей кратковременной потери сознания со снижением постурального мышечного тонуса и падением. Непосредственной причиной обмороков в большинстве случаев является снижение кровоснабжения головного мозга ниже уровня, необходимого для поддержания нормального метаболизма. Самая частая причина острой гипоперфузии мозга – падение артериального давления, обусловленного уменьшением сердечного выброса или выраженным снижением общего периферического сопротивления сосудов.
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Классификация обмороков Европейского общества кардиологов(2004):

1. Нейрогенные (рефлекторные):

- вазовагальные;

- обмороки при гиперчувствительности каротидного синуса;

- ситуационные обмороки при виде крови, кашле, мочеиспускании, дефекации, физической нагрузке и т.д.;
- обмороки при глоссофарингеальной невралгии.

2. Обмороки при ортостатической гипотензии:
- при вегетативной недостаточности;

- лекарственные (на фоне приема кардиологических, гипотензивных, противопаркинсонических препаратов, антидепрессантов) или алкогольные обмороки;

- обмороки вследствие кровопотери.

3. Обмороки вследствие сердечных аритмий (дисфункции синусового узла, включая синдром брадиритмии/тахикардии, нарушение атриовентрикулярной проводимости, пароксизмальную суправентрикулярную и желудочковую тахикардию, наследственные синдрома и т.д.).

4. Обмороки при кардиальных или кардиопульмонологических заболеваниях (стенозах сердечных клапанов, остром инфаркте/ишемии миокарда, обструктивной кардиомиопатии, остром разрыве аорты, заболеваниях перикарда, легочной эмболии/легочной гипертензии).

5. Обмороки при цереброваскулярных заболеваниях (дисциркуляции в системе позвоночных или сонных артерий).
Нейрогенные синкопальные состояния (вазовагальные синкопы или простые обмороки) – наиболее распространенный вариант кратковременной потери сознания. Простые обмороки часто встречаются у эмоционально-лабильных женщин – в 70% случаев. Провоцирующие факторы СС: пребывание в душном помещении, транспорте, физическая или эмоциональная нагрузка, недосыпание, жаркая погода, вид крови, медицинские манипуляции, лихорадка и др. Потеря сознания связана с развитием острой гемодинамической реакции, вызванной повышением активности парасимпатической нервной системы; падение артериального давления происходит за счет вазодилятации периферических сосудов мышц и внутренних органов.

Впервые клиническую картину вазовагальной синкопы описал в 1932 г. T. Lewis, которая формируется из трех сменяющих друг друга стадий: 1) стадия предвестников (липотимия); 2) стадия потери сознания; 3) постсинкопальное состояние. Предобморочное состояние длится от 5с до 4мин. Появляются головокружение, тошнота, усиленное потоотделение, чувство жара, слабость. Вслед за этим возникают» туман перед глазами», шум в ушах, постепенное снижение постурального мышечного тонуса, и больной медленно оседает. Потерю сознания можно предотвратить принятием горизонтального положения или присев с опущенной вниз головой. 

Длительность потери сознания – несколько секунд или минут. Появляются  бледность кожных покровов, холодный пот, поверхностное дыхание, брадикардия, снижение артериального давления. Очаговые неврологические симптомы отсутствуют, характерны низкие зрачковые реакции и мышечная гипотония; при длительной утрате  отмечаются тонические, реже – клонические судороги. 

Постсинкопальный период длится от 2-3 минут до нескольких часов. Пациент жалуется на общую слабость, разбитость. Отмечается тревога, страх повторного приступа, адинамия, бледность, гипергидроз, низкое артериальное давление; ориентация в месте и времени сохранена.

Критерии диагностики неврогенных СС: 1) наличие типичных провоцирующих факторов; 2) небольшая длительность потери сознания и быстрое его восстановление; 3) исключение органической патологии сердечно-сосудистой системы; 4) снижение толерантности к ортостазу.

В середине 80-х гг. P.A. Kelly с соавт. предложили пробу с пассивным ортостазом – титл-тест, которая в настоящее время является «золотым» стандартом в диагностике нейрогенных СС. Исследование проводится в утренние часы натощак. Пациента укладывают на спину на поворотный стол, через 30 минут стол поворачивают под углом 60 градусов к горизонтальной плоскости, и пациент оказывается головой вверх на период до 45 минут или появления симптомов недомогания. Проводится непрерывное мониторирование артериального давления и ЭКГ, которое позволяет оценить вазодепрессивный и кардиоингибиторный компоненты.

Вазовагальные синкопы, как правило, не требуют профилактической терапии, поскольку они бывают редкими.

Синокаротидные синкопы чаще наблюдаются в пожилом возрасте у мужчин; обусловлены гиперчувствительностью каротидного синуса. Предрасполагающими факторами являются: атеросклеротическая окклюзия сонной или позвоночной артерии, опухоли в области шеи, артериальная гипертензия, сахарный диабет. Провоцирующими факторами служат движения головой, прием пищи, ношение тугого галстука. Синкопа развивается с выраженной стадией предвестников – появляются страх, одышка, чувство сдавления горла и груди. Длительность фазы потери сознания составляет от 10сек. до 1 минуты. Возможны эпизоды непроизвольного слезотечения, слабости, потери мышечного тонуса без потери сознания. В постсинкопальном периоде отмечаются астения и депрессия. 

Для диагностики применяют синокаротидную пробу, которая информативна у 30-40% пациентов; следует принимать во внимание, что она может быть ложноположительной у 10% практически здоровых и у 17% больных с артериальной гипертензией, 20% больных с заболеваниями сердца и внутренних органов. Проведение пробы противопоказано на амбулаторном приеме в случаях, когда над сонной артерией выслушивается систолический шум, в анамнезе у пациента инсульт, инфаркт миокарда или желудочковая тахикардия.

Ортостатические синкопы связаны с наличием ортостатической артериальной гипотензии, которая служит причиной обморочных состояний в 4-12% случаев.

Причины ортостатической гипотензии

(Goldstein D., Holmes C., Frank S. M. et al., 2002)

Вегетативные нейропатии

Первичные

Синдром Бредбери- Эгглстона

Синдром Шая-Дрейджера

Синдром Райли-Дея

Дефицит допамин-бета-гидроксилазы

Вторичные

Сахарный диабет

Уремия

Синдром Гийена-Барре

Амилоидоз

Порфирия

Идиопатическая

Преходящие неврологические (вегетативные) обмороки

Обморок при мочеиспускании

Обморок при синдроме каротидного синуса

Вазовагальный обморок

Рефлекс Бецольда-Яриша

Глоссофарингеальная невралгия

Эндокринные расстройства

Феохромацитома

Гипоальдостеронизм

Вазоренальная гипертония

Сосудистая недостаточность/вазодилатация

Варикозные вены

Артериовенозные аневризмы

Отсутствие венозных клапанов

Карциноид

Мастоцитоз

Гипербрадикинизм

Гиповолемические расстройства
Анемия

Уменьшение объема плазмы

Кровотечение

Неврогенная Анорексия

Диарея

Чрезмерный диурез

Разные причины

Лекарственные препараты

Беременность

Ортостатическая гипотония (ОГ) – состояние, при котором выраженные вегетативные реакции появляются при переходе из горизонтального положения в вертикальное или длительном пребывании в положении стоя. Оно нередко сопровождается обмороками. Критерии диагностики ОГ: снижение систолического артериального давления не менее чем на 30 мм рт. ст., диастолического – на 10 мм рт. ст. и «фиксированный пульс» (отсутствие изменений частоты пульса) при перемене положения тела.

Причинами ОГ являются прогрессирующая вегетативная недостаточность или снижение объема циркулирующей крови. Первичная ОГ развивается вследствие дегенеративного поражения центральных структур нервной системы (болезнь Паркинсона, мультисистемная атрофия, супрануклеарный паралич, деменция с тельцами Леви). Обмороки сочетаются с патологией нескольких систем ЦНС (пирамидной, экстрапирамидной, мозжечковой, вегетативной).

Заболевания ЦНС, протекающие с поражением ствола головного мозга (рассеянный склероз, энцефалиты, опухоли ЗЧЯ, сирингобульбомиелия и др.), могут сопровождаться легкой ОГ вследствие дисфункции структур продолговатого мозга. В отличие от других СС, потеря сознания возможна и в горизонтальном положении, и во время сна. Стволовые процессы сопровождаются глазодвигательными, бульбарными, пирамидными, чувствительными нарушениями.

При полинейропатиях (диабетической, алкогольной, паранеопластической) ОГ возникает за счет поражения вегетативных волокон периферических нервов. Обмороки сочетаются с двигательными, чувствительными и/или вегетативными нарушениями  преимущественно в дистальных отделах конечностей. Полной потери сознания не наступает, состояние ограничивается развитием липотимии.

Соматогенные синкопальные состояния

Кардиогенные обмороки составляют 25-30% от всех обморочных состояний; они представляют наибольшую опасность развития внезапного летального исхода. Данная разновидность СС часто наблюдается у мужчин старше 50 лет с кардиологическим анамнезом. Установлено, что особое значение в развитии обмороков имеют:

1) синусовая брадикардия со средней ЧСС менее 55-60 в минуту в период бодрствования,

2) атриовентрикулярная блокада II-III степени,

3) стойкая суправентрикулярная тахикардия с частотой более 160 ударов в минуту,

4) фибрилляция предсердий с медленным желудочковым ответом,

5) пароксизмы желудочковой тахикардии.

Особенности клинической картины. Кардиогенные обмороки могут развиваться как в вертикальном, так и в горизонтальном положении. Утрата сознания наступает внезапно либо после короткого предсинкопального периода с чувством дурноты, головокружения, «жара в голове», неприятными ощущениями в области сердца, болью в левой половине грудной клетки. Во время обморока появляется цианоз (реже – бледность) кожных покровов, частое поверхностное дыхание с затрудненным вдохом. Возможны серийные СС: после попытки встать сознание опять утрачивается.

Респираторные СС обусловлены нарушениями экскурсии легких на фоне хронических воспалительных обструктивных заболеваний легких, развитием гидро- или пневмоторакса.

Причиной развития гиповолемических СС является резкое уменьшение объема циркулирующей крови при  нормальном тонусе периферических сосудов. Обморочные состояния чаще возникают при массивных кровопотерях, перфорации желудка или кишечника. СС характеризуются длительной липотимией, ухудшением центрального зрения, медленным развитием второй фазы, резким снижением мышечного тонуса.

Гипогликемические СС обусловлены снижением уровня глюкозы в крови при голодании или введении инсулина. СС характеризуется различной степенью угнетением сознания (от оглушения до комы) и сопровождается психомоторным возбуждением, обильным потоотделением.

Токсические СС возникают при передозировке и применении ретардных форм гипотензивных, мочегонных препаратов или как побочный эффект некоторых лекарственных средств (антидепрессантов, барбитуратов, нейролептиков, ДОФА-содержащих, дофаминовых агонистов, ингибиторов МАО). Аналогичные состояния могут возникать при бытовом или промышленном отравлении некоторыми ядами.

Ситуационные СС возникают при кашле, мочеиспускании, гипервентиляционном синдроме. Никтурические (при мочеиспускании) обмороки встречаются исключительно у мужчин. Они связаны с депонированием крови в периферических сосудах во время сна и вертикальным положением тела при мочеиспускании. Кашлевые обмороки у мужчин среднего возраста возникают за счет повышения внутригрудного и внутричерепного давления, затрудняющего венозный отток из полости черепа. Сознание утрачивается на непродолжительное время, вслед за приступом кашля, и не зависит от положения тела. Гипервентиляционные обмороки у женщин 20-40 лет провоцируются психоэмоциональным напряжением. Избыточная вентиляция легких приводит к вазоконстрикции мозговых сосудов, алкалозу и гипоперфузии  мозга. Приступы проявляются головокружением, чувством нехватки воздуха, мышечными подергиваниями. Полной потери сознания обычно не наступает.

СС могут наблюдаться в рамках генерализованного или соматоформного тревожного расстройства, чаще при истерическом неврозе. Истерические (конверсионные) СС возникают у молодых женщин без предвестников, сразу после конфликтной ситуации, с возможным выгодным мотивом. Приступ сопровождается криками, стенаниями, вычурными позами, судорогами в конечностях, гипервентиляцией. Полной потери сознания не наступает, причем сохраняется речевой контакт. Длительность приступа определяется окружающей обстановкой и поведением очевидцев. Амнезии, недержания мочи, послеприступного оглушения, травматизации не бывает.

СС при поражении сосудов головного мозга.

Наиболее частой причиной данного вида СС является патология сосудов базилярного или каротидного бассейна, аорты, МАГ в виде аномалий строения, патологической извитости, стеноза, тромбоза на фоне артериальной гипертензии и атеросклероза, экстравазальной компрессии позвоночной артерии (при остеохондрозе, спондилезе, спондилолистезе, краниовертебральных аномалиях, «хлыстовой травме» шеи).

Особенностями СС при сосудистой вертебрально-базилярной недостаточности являются:

- развитие СС после резких поворотах головы,

- отсутствие или кратковременная продолжительность липотимии, стадия предвестников проявляется быстро нарастающим системным или несистемным головокружением, болями в шее и затылке, общей слабостью;

- наличие преходящих симптомов дисфункции ствола головного мозга (диплопии, нистагма, дисфагии, дизартрии), у 2/3 больных подобные приступы повторяются как ТИА, а у 20% заканчиваются инсультом;

- наличие в анамнезе у больного «drop-attacks» – приступов внезапного снижения постурального мышечного тонуса и падения больного без потери сознания после резкого движения головы в сторону или запрокидывания ее назад.

Симптом позвоночно-подключичного обкрадывания(steal-syndrom) впервые был описан Contorni L. в 1960 г., встречается у 9,9% больных с ВБН. В результате окклюзии проксимального отдела подключичной артерии в сосудистом разветвлении руки резко понижается давление. Возникающая разница давлений в сосудах руки и позвоночной артерии вызывает в последней обратный кровоток, который поступает в подключичную артерию (но уже дистальнее закупорки) и через нее – в артерии руки. Основными симптомами у таких больных являются головокружение и пониженное примерно на 30 мм рт. ст. давление в руке. Одним из диагностических признаков является похолодание или утомление руки, сопровождаемое симптомами вертебрально-базилярной недостаточности. При обратном кровотоке в позвоночной артерии систолический шум прослушивается над подключичной артерией. 

СС при сосудистой недостаточности в бассейне сонных артерий чаще встречается у лиц пожилого возраста. Эпизоды потери сознания сопровождаются преходящими гемипарезами, афатическими расстройствами, нарушениями  чувствительности.

Частота выявления различных вариантов синкопальных состояний

(Kapoor W. N., 2000)

Неврогенно обусловленные

Вазовагальный обморок                                   18%

Ситуационный обморок                                   5%

Синдром каротидного синуса                          1%

Психиатрические расстройства                             2%

Ортостатическая гипотония                                   8%

Прием лекарственных препаратов                        3%

Неврологические заболевания                               10%

Сердечно-сосудистые заболевания

Органические заболевания сердца                   4%

Аритмии                                                              14%

Обмороки неясной этиологии                                34%

Алгоритм обследования больных с СС:

1. Анализ клинических проявлений синкопе, данных анамнеза, физикальный и неврологический статус, измерение АД лежа, через 3 и 10 мин. после вставания, ЭКГ, ЭЭГ, общий анализ крови, уровень глюкозы гематокрита.

2. Кардиальные синкопе: ЭхоЭГ, мониторинг ЭКГ, АД, велоэргометрия.

3. Нейрогенные синкопе: титл-тест, массаж каротидного синуса.

4. Ортостатические синкопе: проба Шеллонга, проба с 30-минутным стоянием, титл-тест, суточный мониторинг АД. 

5. Сосудисто-церебральные обмороки: УЗДГ/ДС МАГ, КТ/МРТ и МРА головного мозга, рентгенография шейного отдела позвоночника.

6. Эпилептические приступы: ЭЭГ (возможно с депривацией сна), МРТ головного мозга, видео-ЭЭГ-мониторирование.

7. Психогенные припадки: психологическое тестирование, осмотр психиатра. 

Основные дифференциальные признаки вазовагальных, кардиогенных обмороков и генерализованных эпилептических припадков.

	Признак
	Эпилептический

припадок
	Вазовагальный обморок
	Кардиальный

обморок

	Условия возникновения
	В любое время суток, часто во сне, независимо от позы и положения тела
	В вертикальном положении, в период бодрствования
	Не зависит от позы и положения тела

	Провоцирующие факторы
	Как правило, отсутствуют, начало внезапное
	Широкий спектр
	Физическая и психо-эмоциональная нагрузка

	Возможность предотвратить потерю

сознания
	Невозможно
	Возможно принятием горизонтального

положения
	Редко

	Особенности предприступного периода
	Возможна кратко

временная аура
	Липотимия от 5 сек до 4 мин в виде ощущения дурноты, «тумана перед глаза-ми», неминуемого падения, головокру-жения
	Короткий (несколько секунд) предсинкопальный период в виде ощущения дурноты, болей в области сердца; может отсутствовать

	Падение, травмы при падении
	Обычно стремительное, часто с травмой
	Больной медленно оседает, травмы нехарактерны
	В ряде случаев стремительное, возможны травмы

	Состояние кожных покровов
	Цианоз
	Бледность и испарина
	Цианоз, реже – бледность

	Реакция зрачков на свет
	Отсутствует
	Ослаблена, может отсутствовать при глубоких обмороках
	Ослаблена, может отсутствовать при глубоких обмороках

	Судороги, непроизвольное мочеиспускание
	Характерны
	Не характерны
	Не характерны

	Неврологическая органическая симптоматика
	Характерна
	Не характерна
	Не характерна

	Реакция на вдыхание нашатырного спирта
	Отсутствует
	Сохранена
	Сохранена 

	Особенности послеприступного периода
	Длительное восстановление сознания, заторможенность, дезориентация в пространстве, сон
	Быстрый приход  в сознание, общая слабость
	Быстрый приход в сознание, общая слабость 

	Амнезия приступа и предшествующих ему обстоятельств
	Характерна 
	Не характерна 
	Не характерна 

	 ЭЭГ в межприступный период
	Эпилептическая активность
	Обычно в норме
	Обычно в норме


3.2.35. 

ТЕМА: Головная боль напряжения (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Актуальность проблемы.
2. Основные клинические признаки ГБН.

3. Факторы, усиливающие ГБН.

4. Диагностические критерии.

5. Современная классификация ГБН.

Головная боль (ГБ) – одно из наиболее частых болезненных состояний человека, встречается у 25-40% населения. ГБ подразделяют на первичную, когда ГБ и связанные с ней симптомы составляют ядро клинической картины и объединяются в самостоятельную нозологическую форму, и вторичную, когда она становится следствием очевидных или маскированных патологических процессов. Среди первичных ГБ наиболее распространенные формы – головная боль напряжения (ГБН) и мигрень. По данным разных авторов, ГБН наблюдается в 32-70% случаев. ГБН развивается в любом возрасте, но чаще в 30-60 лет. Клинически ГБН характеризуется своеобразным ноцицептивным рисунком в виде монотонной, тупой, давящей, стягивающей, ноющей боли. Часто пациенты предъявляют жалобы не столько на боль, сколько на чувство сдавления или сжимания головы в виде «каски», «шлема», «ленты, натянутой вокруг головы». В отличие от мигрени, ГБН не имеет четкой локализации. Она, как правило, двусторонняя, с возможным легким локальным преобладанием в затылочно-шейной, лобно-теменной или лобно-височной области. Эти ощущения усиливаются от плотного головного убора (нарастает «сдавление», «дискомфорт» в голове); даже расчесывание может спровоцировать возникновение боли. Интенсивность ГБН варьирует в течение дня. ГБН не усугубляется обычной физической нагрузкой и после приема алкоголя, иногда сопровождается тошнотой или другими симптомами: фото-, фонофобией; никогда не бывает рвоты. ГБН никогда не сопровождается аурой, но может трансформироваться из мигренозных приступов. 10% больных ГБН параллельно страдают мигренью. У большинства больных ГБН в анамнезе выявляются актуальные психогении, т.е. стрессы, конфликты, связанные с дебютом и обострениями заболевания. В неврологическом статусе очаговые симптомы у пациентов с ГБН обычно не выявляются. Регистрируются лишь признаки повышенной рефлекторной возбудимости: симптом Хвостека, симметричное оживление сухожильных рефлексов с расширением рефлексогенных зон, стремление к фиксированному положению головы. У 20-25% больных выявляются умеренно выраженные нейро-эндокринные расстройства (ожирение, нарушение менструального цикла и др.). Обычно ГБН сопровождается выраженной вегетативной дисфункцией. В структуре синдрома психовегетативной дисфункции наиболее часто выявляются различные полиалгические проявления: кардиалгии, абдоминальные боли, чаще пароксизмального характера. Кроме этого, пациенты могут отмечать ощущение «замирания», «остановки» или «перебоев» в сердце. Иногда удается установить четкую связь между ГБН и расстройствами сна. При исследовании эмоционально-личностной сферы у 60-80% пациентов (ГБН без дисфункции перикраниальных мышц) выявляются различной степени выраженности нарушения – повышенная возбудимость, тревога, депрессия, демонстративные проявления (постоянное стремление привлечь к себе внимание), ипохондрический синдром. У подавляющего большинства пациентов ГБН отмечается низкий фон настроения, пассивность, снижение стремления к преодолению препятствий в жизни, невозможность переключения внимания с собственных ощущений на внешние события, даже положительного характера, снижение качества жизни до 50%. В случаях, когда ГБН сопровождается болезненностью и напряжением мышц скальпа, шеи, плечевого пояса пальпаторно можно обнаружить «defans musculare» в указанных мышцах, при этом иногда выявляются болезненные узелки Мюллера, Корнелиуса в трапециевидной, шейных мышцах, др. Это чувствительные триггерные зоны, раздражение которых может вызвать или усилить ГБН. При этом ГБН провоцируется перенапряжением глазных или шейных мышц при вождении автомобиля, работе за компьютером, т.д. Как видим, в целом клиника ГБН существенно отличается от таковой при других формах головной боли. Выделяют основные клинические признаки головной боли напряжения: 1) локализация боли: чаще двусторонняя, диффузная, иногда с легким локальным вышеуказанным преобладанием; 2) характер боли: монотонная, стягивающая по типу «каски», «шлема», «обруча»; 3) интенсивность боли: слабая, реже умеренная, обычно не меняется при повседневной физической нагрузке; 4) головная боль продолжается от 30 минут до 7 дней; 5) сопровождающие симптомы: тошнота (не бывает рвоты), редко – фото-, фонофобия, чаще – снижение аппетита, вплоть до анорексии, полиалгические проявления (кардиалгии, абдоминальные боли и др.); 6) нарушения эмоционально-личностной сферы: повышенная возбудимость, тревога, депрессия, демонстративные проявления, ипохондрический синдром.

По современным требованиям диагноз ГБН устанавливается: I) при наличии, как минимум, двух из нижеследующих характеристик боли: 1) сжимающий или сдавливающий (непульсирующий) характер; 2) слабая, реже умеренная интенсивность (боль может снижать эффективность деятельности, но не ограничивает ее); 3) двусторонняя локализация; 4) боль не усиливается при хождении по лестнице или аналогичной повседневной физической нагрузке; II) при наличии двух нижеследующих признаков: 1) отсутствие рвоты (может наблюдаться анорексия); 2) отсутствие сочетания фото- и фонофобии (может наблюдаться только одно из этих проявлений).
Согласно современной классификации выделяют следующие формы ГБН: 1) нечастая эпизодическая (реже 15 раз в месяц); 2) частая эпизодическая (чаще 15 раз в месяц с длительностью эпизодов от 30 минут до 7 суток); 3) хроническая (ежедневная в течение 6 месяцев, 180 дней в году и свыше). При всех этих формах различают 2 подтипа ГБН в зависимости от наличия или отсутствия дисфункции перикраниальных мышц (болезненное напряжение мышц лица, скальпа, задней поверхности шеи, плечевого пояса), определяемых пальпаторно. При отсутствии напряжения мышц устанавливается диагноз ГБН без дисфункции перикраниальных мышц (МКБ-10); прежний термин – психогенная или невротическая ГБ. 

Хроническая головная боль, в том числе ГБН, является одной из основных побудительных мотиваций для приема анальгетиков. Так, пациенты с хронической цефалгией составляют в США более 1/3 тех, кто регулярно пользуется безрецептурными анальгетиками, приобретая их на сумму более 1 млрд. долларов ежегодно. Диагностика ГБН основывается на первом контакте и тщательно собранном анамнезе. Очень важно выслушать больного, согласиться с манерой его изложения, способствовать детальному рассказу о его жизненных проблемах, трудностях и постараться выявить возможную связь заболевания с этими сведениями. Считается, что уровень качества жизни у пациентов с хронической головной болью, ГБН сравним с уровнем жизни у пациентов с сахарным диабетом, хронической сердечной недостаточностью или перенесенным инфарктом миокарда. Поэтому диагностика ГБН представляет собой общемедицинскую, междисциплинарную и актуальную проблему, заслуживающую внимания врачей всех специальностей и, прежде всего, неврологов, врачей общей практики.

3.2.36. 

ТЕМА: Мигрень (доцент, кандидат медицинских наук 
Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Классификация мигрени.

2. Диагностические критерии мигрени без ауры.

3. Диагностические критерии мигрени с аурой.

4. Предшественники мигрени.

5. Осложнения.

6. Терапия мигрени.

Одна из наиболее частых причин головной боли – мигрень. Согласно эпидемиологическим исследованиям, проведенным в различных странах мира, мигренью страдают от 16 до 30% населения. В 2003 году Международным обществом по изучению цефалгии принято второе переработанное и дополненное издание Международной классификации головной боли (МКГБ), в том числе мигрени:

1. Мигрень.

1.1. Мигрень без ауры.

1.2. Мигрень с аурой.

1.2.1. Типичная аура с мигренозной ГБ.

1.2.2. Типичная аура с немигренозной ГБ.

1.2.3. Типичная аура без ГБ.

1.2.4. Семейная гемиплегическая мигрень.

1.2.5. Спорадическая гемиплегическая мигрень.

1.2.6. Базилярный тип мигрени.

1.3. Детские периодические синдромы – предшественники мигрени.

1.3.1. Циклическая рвота.

1.3.2. Абдоминальная мигрень.

1.3.3. Доброкачественное пароксизмальное головокружение у детей.

1.4. Ретинальная мигрень.

1.5. Осложнения мигрени.

1.5.1. Хроническая мигрень.

1.5.2. Мигренозный статус.

1.5.3. Персистирующая аура без инфаркта.

1.5.4. Мигренозный инфаркт.

1.5.5. Мигрень – триггер эпилептического припадка.

1.6. Возможная мигрень.

1.6.1. Возможная мигрень без ауры.

1.6.2. Возможная мигрень с аурой.

1.6.3. Возможная хроническая мигрень.

Руководством International Headache Society (IHS) разработаны диагностические критерии мигрени. Наиболее частая форма заболевания – мигрень без ауры (80% случаев). 

Диагностические критерии мигрени без ауры: 1) наличие как минимум 5 характерных мигренозных атак длительностью от 4 до 72 часов (без лечения); 2) цефалгия имеет как минимум два признака из нижеперечисленной триады: а) односторонняя локализация; б) пульсирующий характер; в) значительной, минимум умеренной интенсивности боль, которая усиливается при физических и эмоциональных нагрузках, снижает повседневную активность больного; 3) приступ головной боли сопровождается хотя бы одним из следующих симптомов: тошнота; рвота; свето- или звукобоязнь; 4) история заболевания, данные объективного осмотра, параклинических методов обследования позволяют исключить вторичный характер головной боли.

Мигрень с аурой встречается реже (не более 20% случаев). Аура – очаговый неврологический симптом преходящего характера, предшествующий головной боли. Диагностические критерии мигрени с аурой: 1) наличие в анамнезе, по крайней мере, 2-х приступов с симптомами ауры, соответствующей нижеследующим характеристикам; 2) не менее 3-х из нижеуказанных четырех признаков: а) полная обратимость одного или более симптомов ауры, свидетельствующих о локальной кортикальной и/или стволовой дисфункции; б) продолжительность одного симптома ауры не должна превышать 60 минут; в) длительность «светлого» промежутка между аурой и началом головной боли не должна превышать 60 минут; г) наличие, по крайней мере, одного симптома ауры, развивающегося постепенно более чем за 4 минуты, или 2 и более симптомов ауры, которые последовательно развиваются один за другим; 3) наличие характерной головной боли, соответствующей критериям цефалгии при мигрени без ауры; 4) история заболевания, данные физикального и неврологического обследований не выявляют признаков симптоматической цефалгии.

В современной МКГБ введена новая подрубрика «типичная аура с немигренозной головной болью», когда приступ цефалгии начинается в период типичной ауры или следует за ней в пределах 60 минут и ее характер не соответствует необходимым критериям мигрени без ауры. Типичная аура без головной боли (обезглавленная мигрень) проявляется наличием продромы и локальных, чаще всего зрительных нарушений без фазы головной боли; продолжительность – до 20 минут. В последующем эта форма, как правило, трансформируется в классическую мигрень. В новой МКГБ из самой рубрики «мигрень с аурой» изъяты офтальмоплегическая мигрень, а из диагностических критериев типичной ауры – параличи и парезы. Эти двигательные расстройства относят теперь только к гемиплегической мигрени. Могут наблюдаться как семейные, так и спорадические случаи гемиплегической мигрени. Семейная гемиплегическая мигрень характеризуется наличием у членов семьи в момент приступа ГБ кратковременной слабости в противоположных конечностях, которая иногда сопровождается нарушением чувствительности, полной или частичной дисфазией. Заболевание генетически неоднородно. Помимо классического доминантного типа наследования установлена связь с мутацией в хромосоме 19р13. Спорадическая гемиплегическая мигрень отличается от семейной отсутствием аналогичной патологии среди родственников первой или второй линии. Базилярный тип мигрени определяется вовлечением в патологический процесс бассейна основной артерии. Аура при этой форме проявляется двусторонним расстройством зрения, шумом в ушах, головокружением, нарушением равновесия; могут наблюдаться кратковременное расстройство сознания и другие симптомы. Для ретинальной мигрени характерна аура по типу преходящей слепоты вследствие динамического нарушения кровообращения в системе ветвей центральной артерии сетчатки глаза.

Согласно МКГБ выделяют периодические синдромы детского возраста: циклическая рвота; абдоминальная мигрень; доброкачественное пароксизмальное головокружение. Осложнения мигрени: 1) хроническая мигрень – для пациентов, у которых головные боли, отвечающие диагностическим критериям мигрени, продолжаются не менее 15 дней в месяц на протяжении трех месяцев и более при отсутствии лекарственного злоупотребления; 2) мигренозный статус – серия следующих друг за другом приступов или со светлыми промежутками не более 4-х часов, или один тяжелый приступ длительностью более 72 часов, несмотря на проводимую терапию; 3) персистирущая аура без инфаркта – отдельная подрубрика для форм мигрени с пролонгированной (до 3-7 суток) аурой, при этом не выявляется признаков инфаркта мозга; 4) мигренозный инфаркт: в некоторых случаях приступ мигрени сопровождается развитием инфаркта, чаще лакунарного с локализацией в задних отделах мозга; 5) мигрень – триггер эпилептического припадка.

Во втором издании МКГБ выделена новая рубрика – «возможная мигрень». Этот термин используется для первичной диагностики при наличии атипичных приступов мигрени или при недостаточном количестве критериев для постановки диагноза, или при отсутствии необходимого числа мигренозных приступов в анамнезе. 

Терапия должна подбираться индивидуально, включает два основных направления: купирование приступа и профилактическое с исключением действия любых возможных триггерных факторов. Основным критерием стратегии лечения мигрени является частота приступов. При частых пароксизмах рекомендуется превентивная (профилактическая) терапия, при более редких – целесообразно купирование приступа (абортивное лечение), при частых и тяжелых – смешанная терапия. В настоящее время лечение приступов мигрени условно можно разделить на неспецифическое и специфическое. К средствам неспецифического действия относятся простые (препараты ацетилсалициловой кислоты, др.), комбинированные анальгетики, другие нестероидные противовоспалительные препараты (НПВП), к специфическим – алкалоиды спорыньи, их производные, селективные агонисты серотониновых рецепторов (триптаны). Рекомендуется прием болеутоляющего одновременно с противорвотными препаратами, что ускоряет всасывание анальгетика в моменте, когда проявляется головная боль. Превентивная терапия мигрени должна назначаться при следующих условиях (Silberstein): 1) два тяжелых приступа в месяц; 2) абортивные противомигренозные медикаменты противопоказаны или неэффективны; 3) требуется прием анальгетиков более двух раз в неделю; 4) имеются особые обстоятельства; например, приступы случаются редко, но с высоким риском развития инфаркта мозга. Препараты, используемые для превентивного лечения мигрени, разделяются на следующие группы: 1) β-адреноблокаторы; 2) антиэпилептические; 3) блокаторы кальциевых каналов; 4) трициклические антидепрессанты; 5) селективные ингибиторы обратного захвата серотонина; 6) НПВП; 7) антиагреганты; 8) антисеротониновые (блокаторы серотониновых рецепторов второго типа); 9) ингибиторы моноаминоксидазы; 10) антигипертензивные с анальгетическим эффектом (моксонидин, рилменидин), др.

По данным ВОЗ, тяжелая форма мигрени является более инвалидизирующим расстройством, чем ряд состояний, социальная и медицинская значимость которых не подвергается сомнению (например, геми- и параплегия). Учитывая вышеизложенное, проблема актуальна и практически значима для врачей всех специальностей. 

3.2.37. 

ТЕМА: Деменции и синдром умеренного когнитивного дефицита (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Концепция умеренных когнитивных нарушений.

2. Критерии деменции.

3. Заболевания, сопровождающиеся деменцией.

4. Признаки болезни Альцгеймера и сосудистой деменции.

5. Кортикальная и субкортикальная деменция, псевдодеменция.

Проблема когнитивных нарушений в настоящее время привлекает внимание врачей различных специальностей – неврологов, психиатров, геронтологов, нейропсихологов. К высшим мозговым или когнитивным (познавательным) функциям относят: память, внимание, интеллект, речь, праксис, гнозис. Длительное время основное внимание было акцентировано на выраженных когнитивных расстройствах, достигающих стадии деменции, когда серьезно нарушается качество жизни пациентов и окружающих их лиц. Для характеристики когнитивных расстройств, занимающих промежуточное положение между нормой и деменцией, была предложена концепция умеренных когнитивных нарушений (УКН). В настоящее время для диагностики УКН используются критерии, предложенные R. Petersen в 1999 году и модифицированные в 2005 году: 1) жалобы на повышенную забывчивость или снижение умственной работоспособности, подтверждаемые информантом; 2) сведения от пациента или информанта о снижении когнитивных функций в сравнении с имевшимися ранее возможностями больного; 3) объективные свидетельства мнестических или других когнитивных нарушений по сравнению с возрастной нормой; 4) когнитивные расстройства не должны приводить к утрате профессиональных способностей или навыков социального взаимодействия, хотя может быть легкое ухудшение в сложных и инструментальных видах повседневной и профессиональной деятельности.       

Деменция диагностируется при снижении когнитивных функций по сравнению с их исходным более высоким уровнем и проявляется нарушением памяти и расстройствами в двух и более следующих сферах: ориентировка, внимание, речь, зрительно-пространственные функции, двигательный контроль и праксис. Разработаны критерии деменции (DSM-IV): 1) нарушение памяти (кратковременной и долговременной); 2) нарушение, по крайней мере, еще одной из нижеперечисленных высших мозговых функций: праксиса, гнозиса, речи, способности к обобщениям или абстрагированию, регуляции произвольной деятельности; 3) нарушения, перечисленные в пунктах 1 и 2, выражены настолько, что приводят к затруднениям в профессиональной сфере и в быту; 4) нарушения, перечисленные в пунктах 1 и 2, развиваются вследствие органического поражения головного мозга; 5) нарушения, перечисленные в пунктах 1 и 2, отмечаются при ясном сознании больных. Ниже приведены наиболее частые заболевания, сопровождающиеся деменцией: 

Болезнь Альцгеймера                            50%

Сосудистая деменция                            10-15%

Смешанная деменция                            10-20%

Алкогольная деменция                          7-10%

Дисметаболическая энцефалопатия     4-5%

Опухоли головного мозга                      2-3%

Травма головного мозга                         5%

Нормотензивная гидроцефалия            1,5-3%

Болезнь Паркинсона                              1%

Инфекционные заболевания центральной нервной системы  1%

Таким образом, болезнь Альцгеймера является наиболее частой причиной деменции. В основе заболевания лежит прогрессирующий ацетилхолинергический дефект. Диагноз болезни Альцгеймера подтверждают следующие признаки: 1) незаметное начало и прогрессирующее нарастание деменции; 2) превалирование нарушений памяти на ранних стадиях заболевания; 3) начало после 60 лет; 4) отсутствие очаговой неврологической симптоматики и нарушений ходьбы, особенно на ранних стадиях заболевания; 5) отсутствие других причин деменции. 

Острое или подострое возникновение когнитивных расстройств, наличие очаговой неврологической симптоматики, эпилептических припадков, нарушений ходьбы на ранних стадиях заболевания или наличие выраженных поведенческих расстройств, превалирующих над нарушениями памяти, предполагает иную, отличную от болезни Альцгеймера причину деменции. При болезни Альцгеймера отсутствуют изменения цереброспинальной жидкости, при нейровизуализационном исследовании выявляется церебральная атрофия, на ЭЭГ отмечаются неспецифические изменения (диффузное замедление и дезорганизация ритма).    

В Международной классификации болезней 10-го пересмотра (МКБ-10) сосудистая деменция (СД) трактуется как результат церебрального инфаркта вследствие сосудистого заболевания, включая цереброваскулярные расстройства, обусловленные артериальной гипертензией. В соответствии с этими критериями для диагностики СД необходимо наличие деменции, гетерогенного (непропорционального) когнитивного дефекта (одни когнитивные сферы могут быть нарушены значительно, другие могут быть сохранны), очаговой неврологической симптоматики (по меньшей мере, одно из следующих проявлений: центральный гемипарез, одностороннее повышение глубоких рефлексов, патологические стопные рефлексы, псевдобульбарный паралич) и анамнестических, клинических или параклинических признаков выраженного цереброваскулярного заболевания, которое этиологически связано с деменцией (инсульт в анамнезе, признаки инфаркта головного мозга). Наиболее широко в настоящее время используются критерии СД, предложенные рабочей группой NINDS (National Institute of Neurological Disorders and Stroke). Для постановки диагноза в соответствии с этими критериями необходимы 3 условия: наличие у больного деменции, проявлений цереброваскулярного заболевания (анамнестических, клинических, нейровизуализационных) и причинной связи этих двух состояний друг с другом. Приблизительно в 10-20 % случаев деменции одновременно выявляются признаки сосудистого поражения головного мозга и болезни Альцгеймера. В таких случаях принято говорить о смешанной деменции. Деменция может развиваться вследствие дисметаболических изменений, при этом выявляется временная связь с фактором, вызывающим нарушения. Наиболее частые причины такой деменции – следующие: соматические заболевания (сердечно-легочная, печеночная и почечная недостаточность, анемия); эндокринопатии (гипотиреоз); интоксикации, в том числе, обусловленные солями тяжелых металлов, приемом лекарственных препаратов; дефицитарные состояния (дефицит витамина В12, фолата); гипоксическое повреждение головного мозга (например, при отравлении угарным газом, при неадекватном проведении искусственной вентиляции легких и др.); длительная гипогликемия. Деменция может быть проявлением нормотензивной  гидроцефалии, тяжелой черепно-мозговой травмы, опухоли головного мозга, болезни Паркинсона, хронической нейроинфекции (герпетической, туберкулеза, нейросифилиса, ВИЧ и др.).


Некоторые авторы условно выделяют «кортикальную» и «субкортикальную» деменции. Для кортикальной деменции, например, болезни Альцгеймера характерны следующие признаки: амнезия, значительный когнитивный дефект, нарушение речи при отсутствии признаков дизартрии, отсутствие двигательных нарушений. Субкортикальную деменцию характеризует забывчивость, замедленность мышления, апатия, дизартричная или гипофоничная речь. У этих больных отмечаются двигательные нарушения (изменение позы, ригидность, нарушение ходьбы); этот тип деменции встречается при болезни Паркинсона, хорее Гентингтона, прогрессирующем надъядерном параличе, нормотензивной гидроцефалии, сосудистых поражениях головного мозга. Клинические проявления субкортикального типа деменции во многом напоминают псевдодеменцию. Под «псевдодеменцией» понимают нарушения, обусловленные психиатрическими расстройствами (депрессия, шизофрения, истерия), которые по своим проявлениям напоминают деменцию. В отличие от пациентов с деменцией при псевдодеменции выявляются нарушения, преимущественно связанные с расстройствами внимания, скоростью психомоторных процессов, анализом деталей, с нарушением мотивации при сохранности называния предметов, способности к счету или тестам на апраксию.

Таким образом, деменция – проявление грубого поражения головного мозга, которому обычно предшествуют легкие когнитивные нарушения. Преддементные когнитивные расстройства требуют большего внимания врача, чем клинически очерченная деменция. Это связано с тем, что только 5% деменций (главным образом, дисметаболических) являются обратимыми. Ранняя диагностика таких состояний крайне важна для своевременного назначения лечения. Терапевтические мероприятия на стадии преддементных когнитивных расстройств имеют существенно больше шансов на успех.        

3.2.38. 

ТЕМА: Болезнь Паркинсона и синдром паркинсонизма (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Определение. Функциональная организация экстрапирамидной системы при болезни Паркинсона.

2. Современная международная классификация паркинсонизма.

3. Основные симптомы паркинсонизма. Болезнь Паркинсона.

4. Синдромальная и нозологическая диагностика паркинсонизма.

5. Вторичный паркинсонизм (сосудистый, посттравматический, лекарственный, постэнцефалитический, гидроцефалический).

Паркинсонизм – полиэтиологический синдром, характеризующийся сочетанием дрожания, ригидности, гипокинезии. Средний возраст начала заболевания – 55 лет, дебют до 40 лет – паркинсонизм (П) с ранним началом, а до 20 лет – ювенильный паркинсонизм. Мужчины болеют чаще женщин. Причина заболевания: утрата дофаминергических нейронов черной субстанции и других зон ЦНС вследствие апоптоза, накопление свободных радикалов, альфа-синуклеина. Появление клинических симптомов П связано с прогресс-сирующей дегенерацией нигростриарных нейронов, снижением синтеза дофамина и активности дофамиергических систем, активизацией холинергических структур, дисбалансом нейротрансмиттеров. Большинство случаев является идиопатическими. Согласно современной классификации выделяют 3 основных группы заболеваний, вызывающих паркинсонизм:

1. Первичный (идиопатический), который включает болезнь Паркинсона и наследственный аутосомно-рецессивный вариант ювенильного паркинсонизма (70-80%).

2. Вторичный (симптоматический) П (сосудистый, токсический, посттравматьический, постэнцефалимтический, гидроцефальный, неопластический, лекарственный и др.)

3. Паркинсонизм при нейродегенеративных заболеваниях ЦНС – «паркинсонизм плюс», при которых, наряду с П., наблюдаются другие неврологические нарушения: мозжечковые, пирамидные, вегетативные и др.

Основные симптомы П. Классическая триада симптомов тремор (усиливается в покое, уменьшается при движении), ригидность по типу «зубчатого колеса», брадикинезия (медленное начало движения). Позже присоединяется постуральная неустойчивость. Вегетативные и психические (деменция в 50-70% случаев) нарушения могут входить в структуру клинической картины заболевания.

Болезнь Паркинсона (БП) отличается от различных вариантов П. гипокинезией, сочетающейся с постепенным развитием пластической гипертонии, обычно нисходящего типа, тремором покоя с частотой 4-6 в 1 секунду, а также постуральными нарушениями на развернутой стадии болезни. Тремор наблюдается у 70-80% пациентов, его особенность – появление в состоянии покоя  и ослабление при движении. Распространение двигательных нарушений имеет определенную последовательность. Более чем в 90% случаев наблюдается асимметричный дебют заболевания (гемипаркинсонизм). Двустороннее вовлечение конечностей – через 1,5-3 года от начала заболевания, появляются отчетливые аксиальные симптомы: гипомимия, нарушения речи (диспросодия), изменение позы («просителя»), более выраженные нарушения походки. Вскоре (обычно через 4-5 лет) присоединяется четвертый кардинальный симптом П. – постуральная неустойчивость. Эмоциональные расстройства – депрессия, ипохондрия, тревога, апатия – встречаются у 50% больных. Когнитивные нарушения появляются спустя 5-6 лет от начала болезни;  достигают уровня деменции у 40-50% больных через 10-12 лет. Вегетативные нарушения при БП весьма характерны: никтурия, запоры, импотенция у мужчин, снижение массы тела, себорея, дистальный гипергидроз, а на поздних стадиях болезни присоединяются слюнотечение, ортостатическая гипотензия, дисфагия. Для идиопатического паркинсонизма характерно наличие стойкого позитивного ответа на терапию препаратами Л-дофы.

Диагностика БП.

Подтверждающие критерии:

· Односторонне начало

· Дрожание имеет характер тремора покоя

· Постоянная асимметрия симптомов в течение болезни

· Высокий и стойкий эффект ДОФА-препаратов (не менее года)

· Медленный темп прогрессирования

· Развитие моторных флюктуаций и двигательных дискинезий

· При КТ и МРТ головного мозга нет признаков органического поражения мозга

Исключающие критерии:

· Повторные инсульты, ЧМТ, энцефалит, лечение нейролептиками, наличие более чем одного родственника в семье

· На ранних этапах болезни: наличие симптомов выраженной прогрессирующей вегетативной недостаточности, грубых постуральных расстройств или деменции

· На всех этапах болезни: окулогирные кризы, длительные ремиссии, признаки супрануклеарного паралича, пирамидные, мозжечковые, псевдобульбарные симптомы, отсутствие эффекта от ДОФА-препаратов.

Вторичный паркинсонизм. В настоящее время известен ряд состояний, проявлением или осложнением которых может быть вторичный паркинсонизм (в скобках указана их частота в структуре данного синдрома):

- Сосудистый паркинсонизм (6-8%)

- Лекарственный паркинсонизм (4-12%)

- Токсический паркинсонизм (менее 1%)

- Посттравматический паркинсонизм (менее 1%)

- Постэнцефалитический паркинсонизм (менее 1%)

- Опухолевый паркинсонизм (менее 1%)

- Гидроцефальный паркинсонизм (менее 1 %).

Сосудистый паркинсонизм (СП) встречается чаще других форм и развивается у лиц старше 50 лет в рамках хронической ишемической болезни головного мозга. Он может быть обусловлен следующими причинами: лакунарным состоянием мозга у пациентов с артериальной гипертензией или амилоидной ангиопатией; мультиинфарктным поражением головного мозга с захватом базальных ганглиев и лобных долей вследствие атеросклеротического поражения крупных мозговых артерий; ишемическим (геморрагическим) инсультом среднего мозга с вовлечением черной субстанции или кровоизлиянием в область подкорковых узлов (зрительного бугра) и др. Выделяют 3 варианта взаимоотношений СП и цереброваскулярных заболеваний (ЦВЗ):

- ЦВЗ является причиной СП;

- ЦВЗ вызывает симптомы, имитирующие паркинсонизм (псевдопаркинсонизм);

- ЦВЗ сочетается с БП или другим нейродегенеративным заболеванием головного мозга.

Термин «сосудистый паркинсонизм» целесообразно использовать в тех случаях, когда экстрапирамидные симптомы представлены изолировано или преобладают в клинике ЦВЗ. Критерии СП: наличие артериальной гипертензии и инсультов в анамнезе; острое (подострое) развитие экстрапирамидного синдрома на фоне ЦВЗ; дебют с расстройства походки и постуральных нарушений; преимущественное поражение нижней половины тела – «паркинсонизм нижней половины тела»; тремор покоя не характерен; наличие других симптомов диффузного поражения головного мозга (за рамками паркинсонизма); более быстрое прогрессирующее течение по сравнению с БП; низкий эффект от препаратов леводопы; при нейровизуализации головного мозга обнаруживаются ишемические очаги поражения (инфаркты базальных ганглиев и ствола). Наличие у больного с симптомами паркинсонизма артериальной гипертензии или атеросклероза мозговых сосудов является важным, но недостаточным условием для диагностики СП.
Лекарственный паркинсонизм (ЛП) может быть вызван средствами, блокирующими дофаминовые рецепторы, либо симпатолитиками, истощающими пресинаптические запасы дофамина. К числу подобных препаратов относятся типичные неселективные нейролептики (аминазин, трифтазин, галоперидол), некоторые антидепрессанты (прозак), противорвотные (церукал),  противоаритмические препараты (кордарон) и блокаторы кальциевых каналов (верапамил, амлодипин, дилтиазем, цинниризин). Риск ЛП возрастает при передозировке, употреблении ретардных форм указанных препаратов. Отличительные признаки ЛП: симптомы ЛП развиваются значительно быстрее (в течение нескольких дней или месяцев), чем БП; носят двусторонний характер; преобладают акинетоко-ригидные формы; диссоциация проявлений – выраженная акинезия при нормальном или сниженном мышечном тонусе либо преобладание тонуса в руках; комбинация экстрапирамидных нарушений со своеобразными формами психомоторного возбуждения (акатизией, стереотипией, непроизвольными движениями) или наличием грубых вегетативных расстройств (ортостатической гипотензии, себореи, слюнотечения) и эндокринной дисфункции (гиперпролактинемии); регресс симптомов после отмены препарата, вызвавшего ЛП. Но следует учитывать, что использование вышеуказанных  лекарственных средств может спровоцировать скрыто протекающую БП.

Посттравматический паркинсонизм (ПТП) – следствие повторных закрытых легких черепно-мозговых травм либо гипоксии мозга, сопровождающей тяжелую травму. Характерные признаки ПТП: сочетание умеренных амиостатических проявлений с другими симптомами травмы мозга (вестибулярными, гипертензионными, пирамидными нарушениями, эпилептическими припадками), асимметричный характер, стабильное или регрессирующее течение. Возможны полиморфные гиперкинезы атетоидного или хореиформного характера в конечностях. Часто наблюдается снижение памяти, интеллекта, повышенная возбудимость, агрессивность, вегетативные расстройства, Особой формой ПТП является «паркинсонизм боксеров».

Постэнцефалитический паркинсонизм (ПЭП) чаще развивается у пациентов, перенесших летаргический энцефалит. Возбудителем могут быть вирусы (герпеса, кори, гриппа) или бактерии (при сифилисе, боррелиозе, сыпном тифе, малярии). Страдают лица молодого возраста. ПЭП проявляется на фоне соответствующей инфекции по мере регресса основных симптомов заболевания. Характерна триада симптомов: диссомния, паркинсонизм и глазодвигательные нарушения, а также наличие окулогирных кризов (тонической судороги взора вверх или вниз), симптома Стерлинга (периодическое застывание больного на несколько минут с открытым ртом). Симптомы ПЭП часто сочетаются с нейроэндокринными (несахарным диабетом, дисфункцией щитовидной железы, потерей в весе) и когнитивными (замедление мышления, снижение памяти и внимания, депрессией) нарушениями. ПЭП отличается медленно прогрессирующим течением.

Клинические проявления паркинсонизма при нейроборрелиозе отличаются от картины паркинсонизма, вызванного энцефалитом Экономо (летаргическим энцефалитом). Описаны случаи стрианигральной дегенерации (мультисистемной атрофии) и прогрессирующего надъядерного паралича у пациентов с лайм-ассоциированным паркинсонизмом. Решающее значение для постановки диагноза имеют данные анамнеза о ранее перенесенном энцефалите с характерными клиническими проявлениями и установление причинно-следственной связи между инфекционным поражением мозга и развитием паркинсонизма.

Токсический паркинсонизм (ТП) возникает у работников горнообогатительной или химической промышленности, после различных экзогенных интоксикаций марганцем, углеродом, серой, таллием, метанолом. В этих случаях симптомы ТП развиваются медленно, симметрично, иногда спустя несколько лет после интоксикации. Преобладают ригидные формы заболевания с повышением мышечного тонуса в конечностях и выраженной гипокинезией. ТП обычно сопровождается другими неврологическими симптомами – развитием сенсорной, вегетативной или сенсомоторной полиневропатии и сочетается с соматической патологией (хроническим гастритом, гепатитом, железодефицитной анемией). В ряде случаев диагноз можно верифицировать обнаружением солей тяжелых металлов в крови и моче. При нейровизуализации (МРТ) для этой патологии достаточно специфично массивное поражение бледного шара. Особую форму ТП представляет героиновый (эфедроновый) паркинсонизм, развивающийся у лиц молодого возраста, употребляющих наркотические вещества. Клиническая картина героинового паркинсонизма отличается от БП наличием гипокинезии и ригидности с преобладанием в аксиальных и проксимальных отделах, крупноамплитудным  дрожанием конечностей и быстрым нарастанием постуральной неустойчивости. Характерно нарушение ходьбы с частыми падениями, акинезия начала движения и поворотов, склонность к ретропульсиям, дистония мимической мускулатуры, болезненные мышечные спазмы. После прекращения приема наркотика симптомы ТП стабилизируются, затем наступает их частичный или полный регресс. Прогноз зависит от стажа наркомании.

Таким образом, вторичный паркинсонизм является гетерогенной патологией, клинические проявления которого значительно отличаются от болезни Паркинсона. 

3.2.39. 

ТЕМА: Лечение болезни Паркинсона и синдрома паркинсонизма (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Классификация противопаркинсонических препаратов.

2. Принципы заместительной терапии.

3. Ранние и поздние побочные эффекты лечения.

4. Ятрогенные осложнения.

5. Нелекарственные методы терапии.

Болезнь Паркинсона (БП) – хроническое прогрессирующее заболевание нервной системы. Поскольку этиология БП на сегодняшний день выяснена не до конца, не существует этиотропного лечения заболевания. Терапия БП направлена на коррекцию симптомов болезни и замедление прогрессирования процесса. В основе патологического процесса – прогрессирующая гибель нейронов нигро-стриарного комплекса, дефицит дофаминергической, преобладание холинергической медиации. Основным методом лечения БП является фармакотерапия, которая направлена на устранение этого дисбаланса. Выделяют следующие группы противопаркинсонических препаратов: 1) холинолитики; 2) препараты леводопы; 3) амантадины; 4) агонисты дофаминергических рецепторов; 5) антидепрессанты; 6) ингибиторы моноаминоксидазы; 7) КОМТ-ингибиторы; 8) другие препараты. 

Более ста лет для лечения БП используются холинолитики. В настоящее время применяются только синтетические холинолитики с более избирательным центральным действием. Препараты блокируют холинергические рецепторы, а также оказывают тормозное влияние на процесс обратного поглощения дофамина пресинаптическими структурами, потенцируют эффект леводопы при комбинированной терапии. Назначение холинолитиков оправдано в первую очередь в тех случаях, когда ведущим симптомом заболевания является тремор покоя. Умеренно эффективны в отношении тремора, в меньшей степени – ригидности, не оказывают существенного влияния на гипокинезию. По некоторым данным эффективны не более чем в 20% случаев. Показаны пациентам молодого и среднего возраста (до 65 лет) с преимущественно дрожательной формой паркинсонизма, у которых отсутствуют когнитивные расстройства. Наиболее широкое распространение получил тригексифенидил (циклодол, паркопан, артан). Несколько менее эффективен, чем циклодол, но более безопасен в плане когнитивных побочных эффектов – бипериден (акинетон, тасмолин). Дексетимид (тремблекс) – пролонгированный препарат, оказывает мощный антихолинергический эффект с частыми и выраженными побочными реакциями. Рекомендуют и другие холинолитики – трипериден (норакин), бензтропин (когентин), т.д. Возможны следующие побочные эффекты холинолитиков: 1) периферические – сухость во рту, задержка стула и мочеиспускания (противопоказаны при аденоме предстательной железы), повышение АД, тахикардия, нарушение аккомодационной функции (противопоказаны при глаукоме); 2) центральные (обусловлены холинергическим дефицитом в лобных долях и гиппокампе) – дизартрия, головокружение, атаксия, сонливость, когнитивные расстройства (снижение памяти, интеллекта), др.

Воздействовать на активность дофаминергической системы, учитывая ее дефицит при паркинсонизме, можно (принципы заместительной терапии): 1) повышением содержания дофамина в мозге; 2) усилением процесса высвобождения дофамина из пресинаптического пространства; 3) прямой стимуляцией постсинаптических рецепторов, чувствительных к дофамину; 4) торможением процесса обратного поглощения дофамина пресинаптическими структурами; 5) уменьшением процессов разрушения дофамина. 

Решение первой задачи достигается постоянным пероральным введением препаратов леводопы. Сам дофамин (ДА) не может быть использован для этой цели, так как он плохо проникает через гематоэнцефалический барьер. Применяется его метаболический предшественник – диоксифенилаланин (ДОФА), который, проникая в ЦНС, подвергается декарбоксилированию и превращается в дофамин, восполняя его дефицит. Существуют три поколения препаратов леводопы. В последние годы чистая леводопа (первое поколение) для лечения паркинсонизма не применяется в связи с высокой токсичностью. Явным (почти исключительным) предпочтением пользуются препараты леводопы в комбинации с ингибитором декарбоксилазы. Ингибиторы декарбоксилазы не проникают через гематоэнцефалический барьер, блокируют превращение леводопы в дофамин только на периферии, потенцируя тем самым церебральные эффекты дофамина. Среди ингибиторов дофадекарбоксилазы в настоящее время применяют бенсеразид и карбидопу. Созданы лекарственные формы, в которых леводопа и ингибиторы декарбоксилазы соединены в строго определенных пропорциях, оптимальных для достижения лечебного эффекта. Речь идет о мадопаре (комбинация леводопы и бенсеразида в соотношении 4:1) и накоме (леводопа/карбидопа – 10:1). Аналоги накома – синемет, синдопа, тидомет, др. Лечение начинают с суточной дозы 125 мг. Препарат принимают после еды. Через каждую неделю постепенно увеличивают дозу на 125 мг до достижения оптимальной суточной дозы, которая обычно составляет 3-4 таблетки в сутки. После этого показаниями к дальнейшему увеличению суточной дозы являются отсутствие побочных эффектов и признаки продолжающегося улучшения состояния, хорошая откликаемость процесса. В настоящее время существуют препараты леводопы третьего поколения (мадопар – быстродействующий, пролонгированный, синемет – пролонгированный). Уникальной формой является Мадопар-125-растворимый (диспергированный – быстрого действия), который особенно показан больным с утренней дискинезией, с нарушением глотания и побочными эффектами леводопы. Пролонгированные препараты леводопы применяют главным образом для коррекции двигательных флюктуаций и дискинезий, связанных с колебаниями концентрации препаратов в плазме. Леводопотерапия назначается в возрасте 60 лет и старше, а также, когда прогрессирующий паркинсонизм приводит к существенному двигательному дефициту, который не корригируется холинолитиками, амантадином, другими препаратами. К сожалению, возможны побочные эффекты леводопы: 1) желудочно-кишечные (тошнота, рвота, потеря аппетита и массы тела); 2) сердечно-сосудистые (тахикардия, аритмия, стенокардия, ортостатическая гипотензия); 3) психические (депрессия, бред, галлюцинации, др.); 4) неврологические, которые складываются из сочетания дискинезий и специфических феноменов колебания двигательной активности (моторных флюктуаций).

Наиболее широко распространенным препаратом для решения второй задачи является амантадина гидрохлорид (мидантан, симметрел, вирегит). Единственная в мире форма противопаркинсонических препаратов для внутривенного действия – ПК-Мерц; в дозе 100-200 мг через 8 часов в течение 3-7 дней используется для коррекции акинетических кризов. Мидантан стимулирует высвобождение дофамина из нейрональных депо и повышает чувствительность рецепторов к дофамину и норадреналину. Не исключено также, что мидантан тормозит обратное поглощение дофамина пресинаптическим нейроном, обладает Н-холинолитической активностью, в эксперименте показан его нейропротекторный эффект. Препарат устраняет преимущественно акинетико-ригидный синдром и в меньшей степени влияет на тремор, потенцирует эффект леводопы и при комбинированном лечении позволяет добиться эффекта при использовании леводопы в более низких дозах. По данным ряда авторов, положительное влияние мидантана на отдельные симптомы паркинсонизма и на синдром в целом можно выявить более чем у 60% больных. Наиболее эффективна комбинация мидантана с леводопой и холинолитиками. Лечение проводят курсами (2-4 месяца) по 100 мг 2-4 раза в день. Оптимальная суточная доза – 300 мг в день. При длительном применении мидантана возможны побочные эффекты: цефалгия, нарушение сна, диспепсия, аффективные расстройства, дизартрия, своеобразный синдром деколорации кожи – «мраморность» кожи дистальных отделов конечностей.

Для лечения паркинсонизма также используются агонисты дофамина. Эффективность их действия не зависит от состояния пресинаптического нейрона, дегенерирующего при паркинсонизме, так как это прямые стимуляторы постсинаптических рецепторов, чувствительных к дофамину. Обладают пролонгированным действием, поэтому пригодны для уменьшения или предотвращения моторных флюктуаций, «on-off» (включения-выключения)-феномена. Препараты обладают способностью прямой стимуляции специфических Д1, Д2, Д3-рецепторов и обеспечивают равномерный синтез и высвобождение дофамина. Установлено, что дофаминовые агонисты (ДА) не выделяют свободные радикалы и тем самым не индуцируют оксидантный стресс. Ранее широко применялся бромокриптин (парлодел, бромергон), другие эрголиновые ДА (лизурид, перголид, каберголин). В последующие годы эти препараты в связи с их высокой токсичностью практически вытеснены неэрголиновыми ДА (прамипексол, ропинирол, пирибедил, др.). Неэрголиновые ДА более безопасны в плане побочных эффектов, оказывают более избирательное центральное антитреморное действие, в основном на Д2, Д3-рецепторы.
К ингибиторам пресинаптического обратного поглощения норадреналина и дофамина относят трициклические антидепрессанты. При паркинсонических синдромах с преобладанием в клинической картине гипокинезии показаны антидепрессанты активирующего действия – мелипрамин (имизин). При преобладании дрожания показан препарат подавляющего действия – амитриптилин. При их применении возможны побочные холинолитические эффекты. Некоторые авторы рекомендуют для лечения паркинсонизма в сочетании с депрессией и прогрессирующей вегетативной недостаточностью флуоксетин (прозак) – селективный ингибитор обратного захвата серотонина. На симпозиуме в г. Лондон представлены сообщения о противопаркинсоническом, антидепрессивном и вегетостабилизирующем эффектах препарата при применении в небольших дозах (20 мг до 13:00). При этом флуоксетин достоверно предотвращает ортостатическую гипотензию, значительно урежает падения больного.

Известно, что дофамин в синаптической щели воздействует на рецепторы, расположенные на постсинаптической мембране, а неиспользованная часть медиатора (около 90%, по данным некоторых авторов) либо поглощается обратно пресинаптическими структурами, либо инактивируется с помощью моноаминоксидазы (МАО) или катехол-О-метил-трансферазы (КОМТ). Применение ингибиторов этих энзимов способствует накоплению дофамина в синаптической щели. 
В настоящее время все известные энзимы МАО разделяют на две группы – МАО-А, МАО-В. МАО-А дезаминирует норадреналин и серотонин, МАО-В участвует в метаболизме дофамина и некоторых других веществ. В последнее время для лечения паркинсонизма применяются ингибиторы МАО-В. Ингибитор МАО-В – селегилин (депренил, юмекс, эльдеприл, ниар), который в комбинации с препаратами леводопы значительно потенцирует эффект последних. 5 мг утром – начальная доза; 5-10 мг в сутки в 2 приема (до 13:00) – средняя терапевтическая доза. Оказывает также антидепрессивный, нейропротекторный эффект, защищает мозг от окислительного стресса.

Швейцарской фирмой Хоффман-Ля Рош предложены новые антипаркинсонические препараты – КОМТ-ингибиторы. Механизм их действия связан с угнетением влияния КОМТ-фермента. Препараты хорошо проникают через гематоэнцефалический барьер, препятствуя метилированию дофамина (ДА), потенцируется их церебральный эффект. Возможны 2 уровня действия КОМТ-ингибиторов: 1) периферический (желудочно-кишечный тракт и кровеносное русло); 2) центральный (головной мозг). Среди этих препаратов известны: 1) толкапон (обладает как центральным, так и периферическим эффектом) – табл. 100 и 200 мг; 50 мг 2 раза в день (начальная доза); 200-400 мг в 1-2 приема (средняя терапевтическая доза); 2) энтакапон (периферического действия) – табл. 100 мг; 100 мг 2 раза в день – начальная доза; 200 мг в сутки в 2 приема – средняя суточная доза. В качестве монотерапии – малоэффективны, в комбинации с препаратами леводопы позволяют значительно уменьшить разовую и суточную дозы и моторные флюктуации. 

Для лечения любых видов дрожания, в том числе паркинсонического, применяются и другие препараты, например, ß-адреноблокаторы – под строгим контролем АД и пульса (не менее 60 уд/мин.); начальная доза – 40 мг в сутки (по 20 мг 2 раза в день). Если нет побочных эффектов, дозу увеличиваем до 80 мг/сутки, если при 80 мг нет положительной динамики, нет смысла дальше увеличивать дозу. ß-адреноблокаторы можно комбинировать с транквилизаторами для лечения дрожания. Иногда используются ГАМК-ергические препараты – клоназепам, баклофен, вальпроаты в среднесуточных обычных дозах. Витамин В6 усиливает влияние ГАМК, иногда используется для лечения паркинсонизма, но он не сочетается с леводопосодержащими препаратами, так как снижает эффективность их действия. При лечении паркинсонизма используют большие дозы витамина В6 – 1000-1500 ед., при этом витамин В6 может вызвать или усилить оральные гиперкинезы.   

Побочные эффекты противопаркинсонической терапии подразделяют на: 1) ранние, которые возникают на фоне приема препарата – тошнота, диспепсические расстройства, головокружение и т.д.; 2) поздние – через 3-9 лет от начала заместительной терапии, например, синдром включения-выключения – «on-off»-феномен. 

Выделяют также ятрогенные осложнения при лечении паркинсонизма: 1) снижение порога для побочного эффекта (появляется побочный эффект – врач снижает дозу, затем на меньшей дозе возникают побочные эффекты); 2) снижение эффективности лечения – привыкание к препарату (сокращается время действия препарата, время между приемами; больной повышает суточную дозу – замкнутый круг – новые побочные эффекты); 3) флюктуация двигательного дефекта – «on-off»-феномен (то активен, то застывает, как кукла); внезапное растормаживание (в основе – изменение чувствительности постсинаптических рецепторов к колебаниям содержания суточной дозы; 4) ортостатическая гипотензия, обморочные состояния на фоне приема препаратов леводопы; 5) психические расстройства – острые психозы – результат хода заболевания, лечения леводопосодержащими или другими психотропными противопаркинсоническими препаратами. 

Нелекарственные методы лечения паркинсонизма: 1) фототерапия; 2) депривация сна; 3) электросудорожная терапия; 4) лечебная физкультура; 5) психологическая реабилитация больных; 6) нейрохирургическое лечение; 7) диета. Медленный, но неуклонно прогрессирующий рост заболеваемости, все еще недостаточная эффективность лечения, прогредиентное течение, тяжелая инвалидизация – все это превращает паркинсонизм в серьезную социальную проблему, требующую всестороннего и интенсивного изучения, что определяет актуальность этой проблемы. 
3.2.40. 

ТЕМА: Клиника и классификация опухолей головного мозга (доктор медицинских наук, доцент Шанько Ю.Г.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Степень злокачественности опухолей нервной системы.

2. Классификация опухолей нервной системы.

3. Клиническая характеристика опухолей нервной системы.

Опухоли головного мозга составляют 6,0-8,6% от общего числа всех новообразований человеческого организма. Все новообразования нервной системы делятся на опухоли головного мозга, опухоли спинного мозга и периферических нервов. Опухоли головного и спинного мозга подразделяются на внутримозговые (интрацеребральные, интрамедуллярные) и внемозговые (экстрацеребральные, экстрамедуллярные). Помимо этого выделяют первичные и вторичные новообразования, или метастазы. Анатомо-топографическая классификация опухолей головного мозга (предложена H.Cushing) подразделяет их на две группы: супратенториальные – располагающиеся над намётом мозжечка, и субтенториальные – располагающиеся под намётом мозжечка.

Новообразования центральной нервной системы (ЦНС) могут развиваться из любых структур или типов клеток, имеющихся в полости черепа и в позвоночном канале, включая головной и спинной мозг, мозговые оболочки, гипофиз, костные структуры черепа и позвоночника и даже остаточную эмбриональную ткань. Заболеваемость первичными доброкачественными и злокачественными опухолями головного мозга в настоящее время составляет 10,9-14,8 на 100 тыс. населения в год. В 2005 г. в США было диагностировано 43800 новых случаев опухолей ЦНС. В Российской Федерации выявляемость первичных опухолей головного мозга в 2005 г. варьировала от 4,1 (Татарстан) до 13,9 (С.-Петербург) на 100 тыс. населения, что определялось диагностическими возможностями отдельных регионов. Первичные опухоли головного мозга — наиболее частые среди солидных опухолей у детей и являются второй по частоте причиной смерти от рака после лейкемии у детей.

Белорусский канцер-регистр учитывает не все нозологические формы новообразований ЦНС, однако выявляемость первично злокачественных опухолей головного мозга в 2005 г. составила 4,7 на 100 тыс. населения. С учетом показателей хирургической активности (в 2005 г. в республике оперировано около 800 больных с первичными новообразованиями ЦНС), пересчетный показатель общей нейроонкологической заболеваемости составит 8,2–8,5 на 100 тыс. населения в год, что ниже мировых средних статистических показателей.

При определении степени злокачественности опухолей нервной системы учитывается наличие 4 основных критериев – ядерного полиморфизма, митозов, эндотелиальной пролиферации и некрозов. С учетом перечисленных критериев I степень злокачественности – отсутствие данных признаков; II степень – наличие одного из них; III степень – наличие двух признаков; IV степень – наличие не менее трех признаков.

По степени злокачественности среди новообразований ЦНС выделяют:

Grade I – опухоли с низким пролиферативным потенциалом, часто дискретной природы. Могут быть излечены исключительно хирургическим методом.

Grade II – опухоли, характеризующиеся инфильтративным ростом, низкой митотической активностью, склонностью к рецидивированию. Некоторые типы этих опухолей склонны к прогрессирующему снижению степени дифференцировки.

Grade III – опухоли с отчетливыми проявлениями инфильтративного роста и признаками анаплазии.

Grade IV – опухоли с высоким уровнем митотической активности, склонные к образованию очаговых некрозов, характеризующиеся быстрым прогрессированием заболевания.

TNM классификация злокачественных опухолей головного мозга признана нецелесообразной, поскольку отсутствует метастазирование в регионарные лимфатические узлы, а отдаленные метастазы встречаются редко. Для медуллобластомы используется система стадирования TM по Chang и Harisiadis.

Гистологическая классификация опухолей нервной системы (ВОЗ, 2000) подразделяет их на 7 групп.

1. Нейроэпителиальные новообразования:

Астроцитарные опухоли: диффузная астроцитома Grade II (фибрилярная, протоплазматическая, гемистоцитарная); анапластическая астроцитома Grade III; глиобластома Grade IV (гигантоклеточная, глиосаркома); пилоцитарная астроцитома Grade I; плеоморфная ксантоастроцитома Grade II; субэпендимальная гигантоклеточная астроцитома Grade I.

Олигодендроглиальные опухоли: олигодендроглиома Grade II; анапластическая олигодендроглиома Grade III.

Смешанные глиомы: олигоастроцитома Grade II; анапластическая олигоастроцитома Grade III.

Эпендимальные опухоли: эпендимома Grade II (клеточная, папиллярная, светлоклеточная, таницитарная); анапластическая эпендимома Grade III; миксопапиллярная эпендимома Grade I; субэпендимома Grade I.

Опухоли сосудистого сплетения: папиллома сосудистого сплетения Grade I; карцинома сосудистого сплетения Grade III.

Глиальные опухоли неопределенной природы: астробластома (Grade не устанавливается); глиоматоз мозга Grade III; хордоидная глиома 3-го желудочка Grade II.

Нейрональные и смешанные нейронально-глиальные опухоли: ганглиоцитома Grade I; диспластическая ганглиоцитома мозжечка (Lhermitte-Duclos) Grade I; десмопластическая инфантильная астроцитома/ ганглиоглиома Grade I; дисэмбриопластическая нейроэпителиальная опухоль Grade I; ганглиоглиома Grade I-II; анапластическая ганглиоглиома Grade III; центральная нейроцитома Grade II; липонейроцитома мозжечка Grade II; параганглиома Grade I; параганглиома концевой нити спинного мозга Grade I.

Опухоли паренхимы шишковидной железы: пинеоцитома Grade II; пинеобластома Grade IV; опухоль паренхимы шишковидной железы с умеренной дифференцировкой.

Эмбриональные опухоли (все Grade IV): медуллоэпителиома; эпендимобластома; медуллобластома (десмопластическая, крупноклеточная, меланотическая, медулломиобластома); супратенториальная примитивная нейро-эктодермальная опухоль (PNET); нейробластома; ганглионейробластома; атипичная тераторабдоидная опухоль Grade IV.

2. Новообразования менингеальных оболочек:

Опухоли из менинготелиальных клеток: менингиома (менингоэндотелиальная Grade I, фибробластическая Grade I, смешанная Grade I, псаммоматозная Grade I, ангиоматозная Grade I, микрокистозная Grade I, секреторная Grade I, лимфоплазмоцитарная Grade I, метапластическая Grade I, светлоклеточная Grade II, хордоидная Grade II); атипичная Grade II; папиллярная Grade III; рабдоидная Grade III; анапластическая менигиома Grade III.

Неменинготелиальные мезенхимальные опухоли: липома Grade I; ангиолипома Grade I; гибернома Grade I; липосаркома (интракраниальная) Grade III-IV; солитарная фиброзная опухоль Grade I; фибросаркома Grade III-IV; злокачественная фиброзная гистиоцитома Grade III; лейомиома Grade I; лейомиосаркома Grade IV; рабдомиома Grade I; рабдомиосаркома Grade III-IV; хондрома Grade I; хондросаркома Grade III-IV; остеома Grade I; остеосаркома Grade III-IV; гемангиома Grade I; эпителиоидная гемангиоэндотелиома Grade II; гемангиоперицитома Grade II-III; ангиосаркома Grade III-IV; саркома Капоши Grade III-IV.

Первичные меланоцитарные опухоли: диффузный меланоцитоз; меланоцитома; злокачественная меланома; менингеальный меланоматоз. Опухоли неопределенного гистогенеза: гемангиобластома Grade I.

3. Опухоли черепных и спинномозговых нервов:

Шванномы (неврилеммомы, невриномы) Grade I (клеточная, плексиформная, меланотическая); нейрофибромы (плексиформная) Grade I; периневриома (интраневральная) Grade I; злокачественные опухоли оболочек периферических нервов (ЗООПН) (нейрогенные саркомы, анапластические нейрофибромы, злокачественные шванномы) – эпителиоидная, с дивергентной мезенхимальной и/или эпителиальной дифференцировкой, меланотическая, меланотическая псаммоматозная – все Grade III-IV
4. Опухоли селлярной области:

Краниофарингиома Grade I (адамантиматозная, папиллярная); гранулярноклеточная опухоль.

5. Герминоклеточные опухоли ЦНС:

Герминома Grade IV; эмбриональная карцинома Grade IV; опухоль желточного мешка Grade IV; хориокарцинома Grade IV; тератома (зрелая, незрелая Grade IV, тератома с признаками злокачественной трансформации); смешанные герминоклеточные опухоли Grade IV.

6. Лимфомы и гемопоэтические новообразования ЦНС:

Злокачественные лимфомы Grade I-IV; плазмоцитома; гранулоцитарная саркома.

7. Метастатические опухоли ЦНС Grade I-IV.

Абсолютное большинство первичных новообразований головного мозга составляют нейроэпителиальные опухоли, или глиомы – 51-58%. Значительно реже встречаются опухоли менингеальных оболочек – 22-28%, опухоли селлярной области – 9-12%, опухоли черепных нервов – 7-9%, лимфомы и гемопоэтические новообразования – 4-5%, другие – 4-6%. Метастазы в головном мозгу возникают в результате гематогенной диссеминации системного онкологического заболевания примерно у 15% больных раком. Среди солидных опухолей рак легкого и рак молочной железы наиболее часто метастазируют в ЦНС. Меланома, рак яичка и почки обладают наибольшей способностью к метастазированию в головной мозг, но встречаются они относительно не часто. Одиночные и множественные метастазы в головном мозгу встречаются, практически, с одинаковой частотой.

Причина развития первичных опухолей головного мозга неизвестна, хотя генетические факторы окружающей среды могут способствовать их возникновению. Явные наследственные факторы играют малую роль в генезе первичных опухолей головного мозга: менее 5% больных с глиомами имеют семейный анамнез. Некоторые наследственные заболевания, такие как туберозный склероз, нейрофиброматоз I типа, синдром Турко и раковый синдром Ли-Фраумени создают предрасположенность к развитию глиом у детей или молодых людей, но не составляют большинства глиом, развивающихся с возрастом. Предшествующее облучение черепа является единственным точно установленным фактором риска развития внутричерепных новообразований (менингиом).

Клиническая характеристика. Опухоли головного мозга имеют как неспецифические, так и специфические признаки и симптомы. К неспецифическим симптомам относятся головные боли, имеющие место примерно у половины больных, тошнота и рвота, а также отек диска зрительного нерва, являющиеся следствием увеличения внутричерепного давления. Также к неспецифическим симптомам относятся дислокационные нарушения, характеризующиеся медленными темпами развития и длительной компенсацией. Специфические признаки и симптомы относятся к определенной внутричерепной локализации опухоли и подобны признакам и симптомам других внутричерепных объемных образований. Латерализованные признаки, такие как гемипарез, афазия, нарушение поля зрения наблюдаются примерно у половины больных с первичными и метастатическими опухолями мозга. Эпилептические припадки, генерализованные или частичные, встречаются примерно у 25% больных с глиомами, у 50% больных с менинготелиальными опухолями и у 15-20% больных с метастазами в головном мозгу. Примерно у 75% больных с метастазами в головном мозгу имеются нарушения психического состояния или познавательной функции, иногда как единственное проявление метастатического процесса. Значительно реже нарушения психики наблюдаются при других опухолевых поражениях ЦНС.

3.2.41. 

ТЕМА: Диагностика и принципы лечения опухолей нервной системы (доктор медицинских наук, доцент Шанько Ю.Г.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Диагностика опухолей нервной системы.

2. Общие принципы лечения опухолей нервной системы.

Диагностика опухолей ЦНС строится на комплексной оценке общеклинических, неврологических и электрофизиологических обследований с последующей интраскопической верификацией. Общее состояние нейроонкологического больного оценивается по индексу «качества жизни» Карновского (0-100 баллов) или шкале ECOG (0-4 балла). Все диагностические и лечебные мероприятия регламентированы Приказом министра здравоохранения Республики Беларусь № 80 от 9.02.2007 г. об утверждении клинических протоколов «Алгоритмы диагностики и лечения больных злокачественными новообразованиями».

Диагностические мероприятия при наличии клинических признаков опухоли ЦНС включают: общее физикальное обследование; осмотр невролога, включая оценку когнитивных функций; осмотр офтальмолога (при опухолях головного мозга); спондилография в 2-х проекциях, при необходимости – в дополнительных укладках (при опухоли спинного мозга); магнитно-резонансная томография (в том числе с внутривенным усилением) и/или КТ (с внутривенным контрастированием) головного или спинного мозга по показаниям – для дальнейшего лечения и динамического наблюдения должно быть обеспечено архивирование данных интраскопических исследований и их передача в профильные лечебные учреждения на рентгеновской пленке или в формате DICOM на электронных носителях или по электронной почте; консультация нейрохирурга, при подозрении на метастатический характер опухоли дополнительные обследования проводятся по определению консилиума в составе нейрохирурга и онколога.

Лабораторные исследования: определение группы крови, резус-фактора, серореакция на сифилис; общий анализ крови; общий анализ мочи; биохимическое исследование крови (общий белок, мочевина, креатинин, билирубин, глюкоза, АлАТ, АсАТ, электролиты – натрий, калий, магний, хлор); коагулограмма (АЧТВ, ПВ, ТВ, фибриноген).
Диагноз опухоли ЦНС лучше всего устанавливается с помощью метода МРТ, который считается «золотым» стандартом нейроонкологической диагностики. Она должна быть первым исследованием, проводимым у больного с признаками или симптомами, указывающими на наличие внутричерепной или спинальной опухоли и у всех больных, которые исследуются на предмет выявления метастатического процесса в головном мозгу. МРТ превосходит КТ по своим диагностическим возможностям. Для первичных опухолей мозга исследование должно быть проведено как по стандартным методикам, так и с применением контрастирования. Магнитно-резонансная спектроскопия и диффузионная визуализация могут помочь отличить низкозлокачественные от высокозлокачественных опухолей головного мозга, но не могут различать различные типы опухолей одной и той же степени дифференцировки.

С диагностической целью можно использовать метод КТ с внутривенным контрастированием, если нет МРТ или больной не может пройти МРТ (например, при наличии у него водителя ритма). КТ достаточно информативна для исключения метастазов в головном мозгу в большинстве наблюдений, но при ее использовании снижается уровень и качество диагностики низкозлокачественных опухолей и новообразований задней черепной ямки малых размеров. Опухолевые кальцификаты лучше оцениваются методом КТ, чем МРТ.

Лечение. Объем лечебных мероприятий определяется общим состоянием больного, размерами, локализацией и гистологической формой новообразования. Задачами хирургического лечения являются:

· обеспечение максимального удаления новообразования с соблюдением принципов анатомической и функциональной доступности;

· установление точного морфологического диагноза;

· уменьшение эффекта объемного воздействия опухоли на головной мозг и уменьшение дислокации мозга в полости черепа;

· нормализация или восстановление ликвороциркуляции.

Противопоказания к хирургическому лечению: некупируемая тяжесть состояния больного; соматическая патология в стадии декомпенсации, не позволяющая обеспечить анестезиологическое пособие; наличие гнойно-воспа-лительных заболеваний с локализацией гнойных очагов в зоне предстоящих хирургических манипуляций – до излечения.

Предоперационная подготовка: назначение кортикостероидных препаратов в дозе от 12 до 16 мг (в пересчете на дексаметазон), однократно, утром в течение 2-3 суток перед хирургическим вмешательством; при наличии эпилептических припадков – топирамат в дозе 0,2-0,4 г (до 0,5 г) в сутки в два приема, или препараты вальпроевой кислоты в дозе 20-30 мг/кг (до 50 мг/кг) в сутки или карбамазепин в дозе 0,2 г 2-4 раза в сутки, или другие препараты, обеспечивающие купирование припадков, профилактическое назначение противосудорожных препаратов не производится; коррекция общесоматических нарушений; непосредственно перед операцией производится катетеризация мочевого пузыря, эластическое бинтование нижних конечностей (при наличии варикозной болезни, всем пациентам старше 40 лет).

Основа хирургической нейроонкологии – микронейрохирургический метод, который реализуется: адекватным анестезиологическим обеспечением; оптическими устройствами с увеличением не менее 4-х с системой «холодного» освещения зоны хирургических манипуляций (бинокулярные лупы, операционные микроскопы); аппаратами высокочастотной биполярной и монополярной коагуляции; системами аспирации-ирригации операционного поля; ультразвуковыми диссекторами-аспираторами; наборами микрохирургических инструментов; системами нейронавигации – для обеспечения максимально точного подхода к глубинно расположенным новообразованиям; нейроэндоскопическими системами – для обеспечения трансбазальных доступов к опухолям основания черепа, контроля этапов удаления опухолей основания черепа, выполнения паллиативных ликворошунтирующих операций и эндоскопической биопсии опухолей.

Дальнейшая тактика лечения (лучевая, химиолучевая терапия) зависит от нозологической формы опухоли и степени радикальности хирургического вмешательства.

Прогноз заболевания у больных с первичными опухолями ЦНС находится в обратной зависимости от возраста пациента и в прямой зависимости от общего клинического состояния при установлении диагноза.

3.2.42. 

ТЕМА: Хронические болевые синдромы. Комплексный регионарный болевой синдром (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Классификация болевых синдромов. Патогенетические механизмы формирования хронических болевых синдромов (ХБС). Этапы формирования ХБС.

2. Хроническая боль опорно-двигательного аппарата.

3. Хроническая боль тазового пояса.

4. Соматоформные болевые расстройства.

5.Принципы терапии ХБС. Классификация болеутоляющих средств.

Определение боли (Международная ассоциация по изучению боли): боль – неприятное ощущение и эмоциональное переживание, которые возникают в связи с существующей или потенциальной угрозой повреждения тканей. Распространенность боли в популяции составляет 80%; у 10-20% лиц трудоспособного возраста острая боль трансформируется в хроническую.

Виды боли: ноцицептивная и невропатическая. Компоненты боли: перцептуальный, эмоционально-эффективный, вегетативный, двигательный, когнитивный. Механизм формирования боли: ноцицепторы – структуры спинного мозга – боковой спиноталамический и спиноретикулярный тракты – таламус – 1) постцентральная извилина, островковая кора, теменная доля; 2) лимбико-ретикулярный комплекс, лобная кора. 
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Теория «воротного контроля боли» Мелзака. Ноцицептивная (НЦС) и антиноцицептивная (АНЦС) системы. Механизм развития хронического болевого синдрома (ХБС): 1) усиление потока болевой импульсации, развитие периферической сенситизации, первичная гипералгезия; 2) антидромная стимуляция, нейрогенное воспаление, активация NMDA-рецепторов нейронов спинного мозга; 3) центральная сенситизация, вторичная гипералгезия; 4) ослабление и дезинтеграция АНЦС. Формирование патологической алгической системы. Болевая перцепция, болевое поведение. 
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Виды хронической боли: 1) периферическая и центральная невропатическая, 2) скелетно-мышечная боль, 3) психологическая/психосоциальная боль. 

Лечение ХБС. Принципы патогенетической терапии ХБС: 1) средства подавления синтеза и выделения альгогенов; 2) средства, ограничивающие ноцицептивную импульсацию; 3) средства активации структур АНЦС; 4) средства торможения возбудимости центральных ноцицепторных нейронов; 5) средства уменьшения мышечного напряжения. 
Классификация болеутоляющих средств (В. Чурюканов, 2002):
А. Вещества преимущественно центрального действия. 

1. Опиоидные (наркотические) анальгетики.

2. Неопиоидные средства центрального действия с анальгетической активностью:

· А2-адреномиметики (клофелин).

· Блокаторы натриевых каналов клеточных мембран (карабамазепин, дифенин).

· Ингибиторы обратного захвата моноаминов (серотонина, норадреналина).

· Антагонисты ВАК (кетамин, мемантин, мидантан, ламотриджин, тизанидин).

· Блокаторы гистаминовых Н1-рецепторов, проникающие через ГЭБ (димедрол).

· ГАМК-В – миметики (баклофен).

· Блокаторы кальциевых каналов (верапамил, нимодипин, ломерезин, зикотид).

· Антиконвульсанты – габапентин.

· Ингибиторы ЦОГ в ЦНС – ненаркотические анальгетики, производные парааминофенола (парацетамол).

3. Анальгетики смешанного механизма действия: опиоидный и неопиоидный компоненты (трамадол, залдиар)

Б. Вещества преимущественно периферического действия:

· Ингибиторы ЦОГ в ЦНС и периферических тканях.

· Местные анестетики.

· Миорелаксанты (мидокалм, сирдалуд).

· Спазмолитики (атропин, платифилин).

· Глюкокортикоиды (дипроспан).

· Вещества смешанного действия (амбене).

· Хондропротекторы (артра, структум, хондро, терафлекс, алфлутоп).

· Заменители синовиальной жидкости (остенил, нолтрекс).


[image: image5.emf]Ступени

Ступени

»

»

анальгетической

анальгетической

лестницы

лестницы

»

»

Анальгетик

НПВС,

БОЛЬ

Слабая

Неопиоид.

препарат

(НПВС)+-

адъювант

Боль

усиливается

Умеренная

боль

боль

Боль продолжается

или усиливается

Слабый опиоид

+- НПВС +-

адъювант

Умеренная боль-Сильная боль

Боль продолжается

или усиливается

Сильный опиоид + -

Неопиоидный препарат

(НПВС)+- адъювант

Сильная боль



[image: image6.emf]Стратегия

Стратегия

терапии

терапии

ХБС

ХБС

(

(

Баринов

Баринов

А

А

.

.

Н

Н

.2005)

.2005)

НОВАЯ КОРА

ЛИМБИЧЕСКАЯ СИСТЕМА

МЕЖУТОЧНЫЙ МОЗГ

СТВОЛ МОЗГА

СПИННОЙ МОЗГ

ЗАДНИЕ РОГА

УЗЕЛ ЗАДНЕГО КОРЕШКА

ПЕРИФЕРИЧЕСКИЕ В-НА

РЕЦЕПТОРЫ БОЛИ

АНТИДЕПРЕССАНТЫ

ТРАНКВИЛИЗАТОРЫ

НЕЙРОЛЕПТИКИ

ПСИХОТЕРАПИЯ,БОС-ТЕРАПИЯ

АНТИКОКВУЛЬСАНТЫ,ОПИАТЫ,SNEPKO,

Агонисты- ГАМК, NMDA-антагонисты.

ЭЛЕКТРОСТИМУЛЯЦИЯ, ИРТ

АНАЛГЕТИКИ, СИМПАТОЛИТИКИ.

ДЕНЕРВАЦИЯ.ГАНГЛИОТОМИЯ.

НПВС, КС, МИОРЕЛАКСАНТЫ, 

БЛОКАТОРЫ КАЛЬЦИЕВЫХ КАНАЛОВ, 

АГОНИСТЫ ВАНИЛОИДНЫХ РЕЦЕПТОРОВ


Классификация НПВС:
· Неселективные НПВС: индометацин, кетопрофен, пироксикам, сулиндак.

· Умеренная селективность к ЦОГ-1: диклофенак, ибупрофен, накпроксен.

· Умеренная селективность к ЦОГ-2: этодолак, мелоксикам, нимесулид.

· Выраженная селективность к ЦОГ-2: целекоксиб (целебрекс), валькоксиб (бекстра).

· Равноценное ингибирование ЦОГ-1 и ЦОГ-2: лорноксикам.

Нейрохимическая классификация 

современных антидепрессантов:
· Трициклические антидепрессанты и др. препараты гетероциклической структуры: амитриптилин, имипрамин, клопрамин, миансерин, тразодон, мапротилин

· Ингибиторы МАО типа А: моклобемид, пирлиндол

· СИОЗС: флувоксамин, флувоксетин, сертралин, пароксетин, циталопрам, эсциталопрам

· СИОЗС и норадреналина: милиаципран, миртазапин, венлафаксин

· СИОЗ норадреналина: ребоксетин

· Другие: адеметионин, тианептин

Антидепрессанты при ХБС:
· Амитриптилин (ТЦАД) – 50-75 мг/с

· Миансерин (ЧЦАД) – 30-60 мг/с

· Флуоксетин (СИОЗС) – 20 мг/с

· Пароксетин (СИОЗС) – 20 мг/с

· Доксепин (ТЦАД) – 30-100 мг/с

Тригеминальные прозопалгии. Этиологические факторы. 
· Типичная невралгия тройничного нерва

· Тригеминальная невралгия с невропатическими осложнениями после деструктивного лечения

· Тригеминальная герпетическая ганглионевропатия с резидуальной постгерпетической невралгией

· Другие формы (травма, воспаление, аутоиммунные процессы)

Критерии идиопатической тригеминальной невралгии
· Пароксизмальные приступы лицевой боли продолжительностью до 2 мин.

· Боль имеет хотя бы 4 из следующих признаков: а) локализация в зоне 1 или более ветвей V нерва, б) боль внезапная, острая, поверхностная, колющая или жгучая, в) высокая интенсивность болей, г) провоцирование воздействием на триггерные точки или обычной повседневной деятельностью (прием пищи, разговор, умывание), д) между приступами пациент здоров. 

· Отсутствие какого-либо неврологического дефицита до начала заболевания.

· Стереотипность атак лицевой боли.

· Другие причины лицевых болей исключены.

Медикаментозное лечение тригеминальной невралгии:
· Средство 1 ряда: карбамазепин-ретард в начальной дозе 200 мг х 1 р/с с постепенным повышением дозы на 200 мг каждые 2-3 дня до достижения средней дозы 600-1200 мг/с.

· Средство 2 ряда: фенитоин – нач. доза 50-100 мг 2-3 раза в день, с увеличением дозы на 50-100 мг каждые 2 дня до 250-400 мг.

· Средство 3 ряда: баклофен в нач. дозе 5 мг х 3 р., повышая на 2,5 мг каждые 2 дня до 90мг в день; ламотриджин в нач. дозе 25 мг/с с постепенным увеличением до 200-400 мг/с; пимозид 4-12 мг/с (опасность поздней дискинезии); габапентин 300-600 мг х 3 р/с (макс.доза 3600 мг/с).

Этиология деафферентационной головной боли: деструктивные методы лечения невралгии тройничного нерва, герпетическое поражение тройничного нерва, опухоли базальной локализации, инфаркт продолговатого мозга (редко).

Основные признаки непароксизмальной тригеминальной прозопалгии: длительная/постоянная лицевая боль, сенсорные расстройства в орофациальной области, вегето-трофические нарушения в зоне иннервации пораженной ветви, резистентность к консервативной терапии.

Патологические болевые синдромы при повреждении нервов: гиперпатия, каузалгия, ампутационный болевой синдром, фантомная боль, комплексный региональный болевой синдром (КРБС). Этиология КРБС: синдром развивается при воздействии множества факторов, из которых чаще всего встречается травма. Патофизиология включает периферические и центральные механизмы формирования КРБС. 3 типа КРБС. Клинические признаки КРБС: вегетативная дисфункция, нарушения чувствительности (гиперпатия, аллодиния, дизестезия), двигательная дисфункция (слабость, скованность суставов), трофические изменения (ломкость ногтей, истончение кожи, выпадение волос), психические расстройства (тревога, депрессия, суицидальные мысли), рентгенологические изменения (многоочаговый остеопороз, отек мягких тканей, эрозии суставов). Стадии заболевания: острая (1-3 мес.), дистрофическая (3-6 мес.), атрофиическая. Диагностика КРБС: рентгенография, сцинтиграфия, ЭНМГ, ВП, УЗИ-денситометрия кости. Лечение КРБС: анальгетики, антидепрессанты, антиконвульсанты; препараты, регулирующие обмен кальция.

	Этиология КРБС


	· КРБС 2 типа
Синдромы сдавления

Туннельные синдромы

Радикулопатия

Плексопатия

Невропатия 
	
	· КРБС 3 типа
Церебральные инсульты

Опухоли головного мозга

ЧМТ

Травма синного мозга

Сирингомиелия 


	КРБС 1 тип

Травма конечностей

Переломы, вывихи, растяжения

Фасцит, бурсит, лигаментит

Тромбозы вен и артерий

Васкулит 


ХБС при поражении опорно-двигательного аппарата: остеоартроз – 50%, боли в спине – 80%, синдром фибромиалгии – 5-6%. Этиология: артриты, миофасциальные боли/фибромиалгия, миопатии, травма, метаболические поражения костей и мышц. 

Миофасциальный болевой синдром – ХБС, возникающий от одного или нескольких триггерных пунктов (ТП) одной или нескольких мышц позвоночника (IASP). ТП – гиперраздражимая область в уплотненном или тугом тяже скелетных мышц и локализованная в мышечной ткани и/или её фасции. Клиника: боли в проксимальных отделах конечностей, мышцах плечевого пояса, лицевых и жевательных, усиливающиеся при движениях; могут быть вызваны с помощью специальных тестов; очаговые неврологические симптомы отсутствуют, возможны парестезии. Особенности: длительность болевого синдрома более 3 мес. (до 12 мес.), множественная локализация, наличие ТП, «симптом прыжка».

Фибромиалгия (ФМ) – неревматическая, несуставная диффузная симметричная боль, сопровождающаяся скованностью, депрессией, нарушением сна и наличием характерных болевых точек. ФМ – самостоятельный симптомокомплекс «хроническая боль – депрессия». Диагностические критерии ФМ: наличие генерализованной симметричной боли в туловище с преобладанием аксиальной локализации (шея, поясница) в течение более 3месяцев, количество ТП более 11 из 18. Патофизиология ФМ остается неясной. Теории развития ФМ: 1) чрезвычайное мышечное напряжение, 2) вирусная теория, 3) нарушения метаболизма коллагена – феномен «нейрогенного воспаления», 4) посттравматическая, 5) теория нарушения обмена серотонина, 6) теория центральной сенситизации. Выделяют первичную и симптоматическую ФМ (коллагенозы, спондилоартропатии, метаболические заболевания). Боль в нижней части спины – междисциплинарная проблема: ортопедические, ревматологические, неврологические, психические аспекты. Клинически выделяют 4 вида болей в спине: локальные, проекционные, радикулярные (корешковые), мышечные.
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Особенности хронического болевого синдрома (ХБС): продолжительность более 3 месяцев, провокация физической нагрузкой или переохлаждением, боль ноцицептивная или невропатическая, болевые ощущения локализованы и соответствуют выявленной патологии, повышенная торпидность к терапии. 

Соматоформное болевое расстройство. Характеристика болевого синдрома: психогенная провокация боли, диффузные болевые ощущения, не соответствующие выявленной патологии, отсутствие реакции на анальгетики, использование вербальных и аффективно насыщенных характеристик при описании боли. Поведенческие симптомы ХБС: боль на вершине копчика, боль и онемение «всей ноги», «подкашивание ног», отсутствие периодов без боли на протяжении последнего года, непереносимость различных медицинских воздействий, госпитализация по скорой помощи. Поведенческие симптомы при обследовании: боль в пояснице при имитации ротации или нагрузке на темя, уменьшение выраженности симптома Ласега при отвлечении внимания, неанатомическое (регионарное) распределение чувствительных и двигательных нарушений.

Хронический тазовый болевой синдром. Распространенность – 14-15% всех болевых синдромов. Причины: травмы малого таза, воспалительные и послеоперационные процессы органов малого таза, сосудистая патология, вертеброгенные факторы (миофасциальный болевой синдром), компрессионная невралгия полового нерва. Лечение консервативное и хирургическое.

3.2.43. 

ТЕМА: Депрессии в практике врача-невролога (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Патогенез тревожных расстройств.

2. Классификация и клиника тревожных расстройств.

Депрессии в практике врача-невролога являются составной частью тревожных расстройств и представляют собой весьма распростаренную группу поведенческих нарушений современного человека.  Со​стоя​ния па​то​ло​ги​че​ской па​ро​ксиз​маль​ной тре​во​ги (ППТ) встре​ча​ют​ся у 1,1-2,4% на​се​ле​ния. ТРЕ​ВО​ГА – это диф​фуз​ное не​яс​ное ощу​ще​ние над​ви​гаю​щей​ся или ве​ро​ят​ной опас​но​сти, ко​то​рое со​про​во​ж​да​ет​ся дви​га​тель​ным бес​по​кой​ст​вом, из​ме​не​ни​ем вос​при​ятия ок​ру​жаю​ще​го, а так​же со​ма​то-ве​ге​та​тив​ным ком​плек​сом.

Кли​ни​ка со​ма​ти​че​ских про​яв​ле​ний па​то​ло​ги​че​ской па​ро​ксиз​маль​ной тре​во​ги: ощу​ще​ние не​хват​ки воз​ду​ха, одыш​ка, уду​шье, «го​ло​во​кру​же​ние»; та​хи​кар​дия, чув​ст​во «тре​пе​та​ния», бо​ли, дис​ком​фор​та в груд​ной клет​ке; чув​ст​во оз​но​ба или при​ли​вы жа​ра, пот​ли​вость, тре​мор; тош​но​та, рво​та, аб​до​ми​наль​ный дис​ком​форт; ощу​ще​ние оне​ме​ния, по​ка​лы​ва​ния в ко​неч​но​стях; де​реа​ли​за​ция, де​пер​со​на​ли​за​ция.

Пси​хо​ло​ги​че​ские сим​пто​мы тре​во​ги: чув​ст​во опас​но​сти, чув​ст​во на​пря​же​ния, страх, чрез​мер​ные пе​ре​жи​ва​ния и вол​не​ние, на​ру​ше​ние спо​соб​но​сти к кон​цен​тра​ции вни​ма​ния, бес​сон​ни​ца, раз​дра​жи​тель​ность, ощу​ще​ние внут​рен​ней дро​жи, не​спо​соб​ность рас​сла​бить​ся.

Клас​си​фи​ка​ция тре​вож​ных рас​стройств: Па​ни​че​ское рас​строй​ство (ПР), Ге​не​ра​ли​зо​ван​ное тре​вож​ное рас​строй​ство (ГТР), Сме​шан​ное тре​вож​но-де​прес​сив​ное рас​строй​ство (СТДР), Об​сес​сив​но-ком​пуль​сив​ное рас​строй​ство (ОКР), Фо​би​че​ские рас​строй​ства – про​стые (ПФ) и со​ци​аль​ные фо​бии (СФ).

Факторы, определяющие возникновение тревожных расстройств: 1. Био​ло​ги​че​ские при​чи​ны: ге​не​ти​че​ская пред​рас​по​ло​жен​ность к по​вы​шен​ной тре​вож​но​сти вслед​ст​вие де​тер​ми​ни​ро​ван​ных осо​бен​но​стей об​ме​на ней​ро​ме​диа​то​ров (се​ро​то​ни​на, ГАМК, но​рад​ре​на​ли​на и до​фа​ми​на). 2. Пси​хо​со​ци​аль​ные при​чи​ны: меж​лич​но​ст​ные, про​из​вод​ст​вен​ные, се​мей​ные кон​флик​ты и дру​гие со​ци​аль​ные стрес​со​ры. 3. По​ве​ден​че​ские (би​хе​вио​раль​ные) ме​ха​низ​мы: вы​зван​ные тре​во​гой из​ме​не​ния по​ве​де​ния че​ло​ве​ка да​ют ему те или иные жиз​нен​ные пре​иму​ще​ст​ва, в свя​зи с чем тре​во​га за​кре​п​ля​ет​ся по прин​ци​пу ус​лов​но​го реф​лек​са.

1. Паническое расстройство – это ТР, проявляющееся возникающими без видимой причины приступами острой патологической тревоги и вторичной психопатологической симптоматикой (тревогой ожидания, поведением избегания, многочисленной фобической симптоматикой и вторичной депрессией). Распространенность – 1,5%; начало – как правило, в 20-30 лет; женщины болеют в 2-3 раза чаще, чем мужчины; острое начало, средняя длительность 5-30 минут, средняя частота 2-3 раза в неделю. Панические расстройства бывают с агорафобией и без агорафобии.

Критерии постановки диагноза панического расстройства:
· Возникновение не менее 4 панических атак (критерий спонтанности) за 4-недельный период или хотя бы 1-го приступа ПА, после которого в течение месяца следовало чувство постоянной тревоги.

· Наличие в приступе хотя бы 4 из числа перечисленных сомато-вегетативных симптомов (критерий симптома), наблюдающихся в течение 10 минут после начала приступа (критерий времени).

· Постоянное беспокойство о возможности новых приступов в течение месяца – опережающая тревога, развитие избегающего поведения (критерий интенсивности), что свидетельствует о хронизации процесса и социальной дезадаптации.

· Отсутствие внешней стрессовой ситуации перед приступом ПА. 

·  Отсутствие соматических заболеваний, которые могут вызвать сходные с ПА состояния (гипогликемия, тиреотоксикоз, феохромоцитома, кофеиновая интоксикация и др.)

2. Генерализованное тревожное расстройство (ГТР).  Распространенность: 2-3%,    соотношение больных жен:муж = 2:1. Проявляется стойкой, монотонной диффузной тревогой по поводу различных жизненных событий, реальная вероятность которых весьма мала. Тревога ее вегетативные проявления столь постоянны и выражены, что нарушают качество социальной и профессиональной жизни пациентов. Диагностические критерии ГТР: наличие постоянных проявлений тревоги подряд в течение нескольких месяцев. Характерные симптомы – чувство мышечной скованности, дрожь, боли в мышцах, беспокойство, невозможность расслабиться, утомляемость. Вегетативная гиперреактивность (тахикардия, потливость, озноб, сухость во рту, учащенное мочеиспускание). 

3. Смешанное тревожное и депрессивное расстройство (СТДР). Наиболее частая форма психических нарушений в общей медицинской практике: распространенность – около 5%. Сниженное настроение, утрата прежних интересов и способности получать удовольствие (ангедония), двигательная и мышечная заторможенность, снижение уровня самооценки и уверенности в себе, снижение аппетита, нарушение формулы сна в виде ранних пробуждений. СТДР=тревога+депрессия (1:1)+вегетативные проявления.

4. Обсессивно-компульсивное расстройство (ОКР). Распространенность – около 1,5%, начало – как правило, в 15-30 лет, соотношение больных жен/муж=2/1.

· Обсессии – это навязчивые, часто повторяющиеся, непроизвольные и тягостные для человека мысли или чувства.

· Компульсии – это навязчивые действия, которые при внешней целесообразности (мытье рук, проверки и перепроверки сделанного, уборка помещения и т. д.) не являются необходимыми и не поддаются произвольному контролю, нарушая социальную адаптацию больного.

· Вегетативные симптомы тревоги.

5. Фобические расстройства – простые и социальные фобии. Распространенность – 3%, соотношение больных жен/муж=1/1. Фобия – это постоянный иррациональный страх какого-либо объекта или ситуации, приводящий к избегающему поведению и сопровождающийся тревогой, приводя к социальной дезадаптации пациента.

Простые фобии: страх животных (мышей, крыс, собак, насекомых и т.д.), страх высоты, страх темноты, страх грозы и других природных явлений, страх авиапутешествий.

Социальные фобии: страх публичных выступлений («страх сцены»), страх принимать пищу или играть на музыкальных инструментах в присутствии посторонних и т. д.

Дифференциальный диагноз проводится с рядом соматических заболеваний, сопровождающихся патологической пароксизмальной тревогой.

1. Эндокринные: тиреотоксикоз (тахикардия даже в ночное время, постоянная гиперактивность при субъективной усталости+лабораторные данные); болезнь Кушинга (тревожно-депрессивное настроение, типичная клиническая картина, аффективная лабильность), феохромоцитома (высокое АД, тревожное возбуждение и вегетативная дисфункция, выраженные головные боли при гипертоническом кризе), менопауза, ПМС, сахарный диабет.

2. Сердечно-сосудистые: анемия, АГ, стенокардия, инфаркт миокарда, пароксизмальные нарушения сердечного ритма, операции на сердце (посткардиотомический синдром, психоз) – боль+страх; АГ. Страх при этих заболеваниях замаскирован депрессивными реакциями, поведение больных – аппеляционное (потребность в сочувствии и помощи).

3. Легочные: бронхиальная астма, эмболия легочной артерии.

4. Неврологические: Эпилептические фобические синдромы – во время эпиприпадков и между ними: «аура страха», психомоторные припадки, межприступные дисфории, эпилептические психозы. Основное отличие – внезапность начала и завершения, кратковременность приступа страха. Сочетание с микро- и макропсией, феноменами замедления и ускорения времени, дереализацией, деперсонализацией и внезапно возникающими неприятными ощущениями вегетативной природы. В межприступный период – дисфории (сочетание тоски со злобностью). Характерные ЭЭГ-феномены. Последствия перенесенной ЧМТ, ТИА, опухоли мозга.

5. Психические заболевания: аффективные и шизофренические психозы, дистимия, навязчивые состояния, зависимость от психоактивных веществ.
6. Метаболические нарушения: «гипогликемический» страх при сахарном диабете; уремия; интоксикации никотином, теофиллином, холинолитиками, амилнитритом, марихуаной, кокаином. Высокие дозировки L-тироксина, глюкокортикоидов, амфетаминов.

Лечение расстройств: 1. Фармакотерапия: антидепрессанты, транквилизаторы, бета-адреноблокаторы. 2. Психотерапия: когнитивно-бихевиоральная терапия, психодинамическая (аналитически-ориентированная) психотерапия, гипнотерапия, аутотренинг, биологическая обратная связь, семейная психотерапия. тревожных 3.  Комбинированная терапия. 

3.2.44. 

ТЕМА: Клиника, патогенез черепно-мозговой и спинальной травмы (Дислокация головного мозга) (доктор медицинских наук, доцент Шанько Ю.Г.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Общая характеристика дислокационных нарушений.
2. Центральное (транстенториальное) вклинение диэнцефальной области.
3. Височно-тенториальное вклинение.
4. Мозжечково-тенториальное вклинение.
5. Вклинение миндалин мозжечка в затылочно-шейную дуральную воронку.

6. Вклинение медиальных отделов лобной и теменной долей под серповидный отросток.

Дислокационный синдром – это комплекс клинически значимых патофизиологических и патоморфологических процессов, обусловленных смещением полушарий большого мозга с вторичным сдавлением стволовых отделов. Он развивается при возникновении объемных внутричерепных образований (внутричерепные травматические гематомы, ушибы мозга, опухоли, абсцессы), а также при нарастающем отеке мозга и острой гидроцефалии. Клиническая картина дислокационных синдромов не зависит от этиологии процесса. Она всегда протекает однотипно, по общим механизмам с вовлечением одних и тех же анатомических структур. При этом отдельные участки мозга прижимаются и вклиниваются по отношению к выростам твердой мозговой оболочки и костным образованиям основания черепа. Разница в клиническом проявлении зависит от темпов развития дислокации мозга и выраженности адаптативной реакции на повышение внутричерепного давления.

Различают два основных вида дислокаций. Простые дислокации – это смещения мозга, не сопровождающиеся образованием странгуляционной борозды и необратимыми морфологическими изменениями мозга, что наблюдается на начальных этапах формирования сложной дислокации, или при быстром регрессе причины, обусловившей дислокацию. Сложные дислокации представляются грыжевыми вклинениями отдельных структур мозга с образованием странгуляционной борозды, мелкоточечных или сливных кровоизлияний в субкортикальных слоях, а затем и в белом веществе мозга. При этом наблюдаются вторичное смещение и сдавление мозгового ствола с нарушением в нем кровообращения. Выделяют три морфологические фазы дислокации: выпячивание, вклинение, ущемление. Патофизиологически они являются различными фазами смещения мозга и отражают степень его выраженности и длительности.

Центральное (транстенториальное) вклинение диэнцефальной области является результатом опущения полушарий и подкорковых образований книзу вследствие повреждений в области полюсов лобной или затылочной долей, а также внемозговых образований в этих зонах и вблизи макушки. При этом происходит сдавление диэнцефальной области и прилежащих отделов среднего мозга в тенториальной вырезке, возможен отрыв ножки гипофиза, деформация диэнцефальной области и среднего мозга. Клинически выделяют следующие стадии.

Диэнцефальная стадия. На начальных этапах отмечается изменение готовности к реакциям на внешние раздражители, больные испытывают неловкость и затруднение при концентрации внимания, нарушается кратковременная память на последовательность недавних событий, возникает состояние возбуждения или сонливости. Дыхание обычно прерывается глубокими вздохами, зевотой, случайными паузами. Иногда возникает дыхание типа Чейна-Стокса. Зрачки сужены, при слабой фотостимуляции их реакция на свет отсутствует, при сильном освещении удается выявить фотореакции. Возможен парез взора вверх (сдавление верхних бугров четверохолмия). У больных в сопорозно-коматозном состоянии при сгибании головы вниз глазные яблоки не отклоняются вверх при сохранении других окулоцефалических реакций. Двигательные нарушения соответствуют поражению кортикоспинального и экстрапирамидного трактов. Гемипарез противолежащих конечностей может усиливаться при вклинении. Появляется хватательный рефлекс. На стороне, противоположной очагу, возможно развитие реакций декортикационной ригидности в ответ на боль. Нарушается сознание до уровня оглушения и сопора.

Стадия среднего мозга–верхних отделов моста. Возможно развитие несахарного диабета (отдавливание ножки гипофиза и срединного возвышения гипоталамуса), колебания температуры со склонностью к гипотермии. Патологическое дыхание Чейна-Стокса переходит в тахипноэ. Суженные ранее зрачки несколько расширяются, фиксируются. Может исчезать цилиоспинальный рефлекс, развивается межъядерная офтальмоплегия. Трудно вызвать окуловестибулярный и окулоцефалический рефлексы. Двигательные реакции соответствуют децеребрационной ригидности – двусторонние разгибательные реакции рук и ног.

Стадия нижних отделов моста–верхних отделов продолговатого мозга. Гипервентиляция сменяется частым регулярным ритмом с частотой дыхания 20-40 в минуту, дыхание поверхностное. Зрачки средней величины, фиксированы. Окулоцефалические и окуловестибулярные реакции не вызываются. Двигательная активность нарушается по типу мышечной атонии, сохраняются двусторонние разгибательные патологические рефлексы.

Стадия продолговатого мозга (терминальная). Дыхание замедляется, становится нерегулярным, по типу гаспинг. Нарушается сердечная деятельность, падает артериальное давление. Происходит остановка дыхания. Зрачки максимально расширяются. Отмечается мышечная атония, патологические рефлексы отсутствуют.

Височно-тенториальное вклинение представляет собой результат смещения височной доли (извилины гиппокампа и ее крючка) в вырезку мозжечкового намета при локализации очага в височной доле, реже – в лобной или затылочной. При этом происходит сдавление и смещение ствола мозга в противоположную сторону, что может привести к гидроцефалии (сдавление водопровода). Выделяют следующие стадии.

Ранняя стадия III нерва. Единственным ранним симптомом такого смещения является одностороннее расширение зрачка из-за сдавления корешка III нерва. Стадия проявляется умеренной анизокорией с ослаблением фотореакций на стороне вклинения. Нарушений сознания, других симптомов может и не быть.

Поздняя стадия III нерва. Характеризуется быстрым прогрессированием симптоматики. Дыхание – по типу устойчивой гипервентиляции. Наблюдается резкая анизокория с мидриазом на стороне вклинения, фотореакция этого зрачка отсутствует. Вслед за максимальным расширением зрачков развивается полная офтальмоплегия. Развиваются двусторонние патологические симптомы, а затем децеребрационная ригидность. Возникает гемиплегия на стороне поражения, обусловленная сдавлением противоположной ножки мозга. 

Стадия среднего мозга–верхних отделов моста. Характеризуется расширением зрачка на противоположной стороне, его фиксацией, стойким гиперпноэ, отсутствием окулоцефалических и окуловестибулярных рефлексов, двусторонней децеребрационная ригидность. С этого момента клиника вклинения крючка гиппокампа соответствует клинике центрального вклинения.

Мозжечково-тенториальное вклинение обусловлено боковым смещением медиальных отделов полушария или червя мозжечка в вырезку намета при патологических процессах в полушариях мозжечка. Такое вклинение может сдавливать большую вену мозга (Галена) и нарушать ликворообращение. Характеризуется сочетанием комы, гипервентиляции, сужением фиксированных зрачков, параличом взора вверх. Сдавление средней трети моста объемными процессами в средней линии сопровождается сонливостью, сужением зрачков с вялой фотореакцией, прогрессирующей офтальмоплегией, постепенным развитием атактического дыхания, нарастанием пирамидных симптомов, выраженной атаксией в вертикальном положении при минимальных признаках мозжечковой дисфункции в положении лежа на спине.

Вклинение миндалин мозжечка в затылочно-шейную дуральную воронку возникает при патологических состояниях в задней черепной ямке, сопровождается сдавлением продолговатого мозга и нарушением витальных функций. При этом развивается атоническая кома; зрачки мидриатичны и фиксированы, фотореакции отсутствуют, окулоцефалические и окуловестибулярные рефлексы не вызываются, исчезают пирамидные и патологические рефлексы, нарушается дыхательная и сердечно-сосудистая деятельность. Прогноз неблагоприятен, практически, во всех случаях.

Вклинение медиальных отделов лобной и теменной долей под серповидный отросток. Связано со смещением под свободный край отростка поясной извилины, развивается при локализации патологического очага в лобной, теменной, реже – височной областях. Главная его опасность – сдавление передней мозговой артерии на стороне вклинения. Клинически при сохранном сознании в первую очередь появляются нарушения психики, иногда с галлюцинациями или делириоподобными состояниями. Часто возникает психомоторное возбуждение, которое может наблюдаться и при утраченном сознании. Затем присоединяются адинамия, акинезия, развивается онейроидное состояние. При таком вклинении могут наблюдаться эпилептиформные судороги, возникновение которых сопровождается или предшествует усугублением расстройства сознания, вплоть до комы.

Лечение дислокации мозга заключается в устранении вызвавшей ее причины, производстве наружной и внутренней декомпрессии.

3.2.45. 

ТЕМА: Лечение черепно-мозговой и спинальной травмы (Медикаментозная терапия острых очаговых повреждений мозга) (доктор медицинских наук, доцент Шанько Ю.Г.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Течение острых очаговых повреждений мозга.

2. Базовая терапия.

3. Нейропротекторная терапия.

В соответствии с рекомендациями нейрореаниматологов для определения приоритетов в интенсивной терапии целесообразно выделение пациентов с компенсированным, субкомпенсированным и декомпенсированным течением острого очагового поражения головного мозга.

Компенсированное течение соответствует улучшению неврологического статуса, выражающемуся в восстановлении уровня сознания и регрессе очаговой и дислокационной симптоматики. Расчетные индексы и показатели мозговой гемодинамики соответствуют норме, или имеют незначительные отклонения.

Субкомпенсированное течение характеризуется периодами ухудшения и улучшения неврологической симптоматики, может выражаться изменениями уровня сознания в пределах 2-3 баллов по шкале комы Глазго, появлением и исчезновением дислокационной симптоматики. Ему соответствуют нестабильные расчетные индексы и показатели мозговой гемодинамики.

Декомпенсированное течение характеризуется устойчиво тяжелой неврологической симптоматикой или ее нарастанием, могут отмечаться прогрессирующие расстройства уровня сознания до сопора и комы, что соответствовует изменениям по шкале комы Глазго в пределах 4-5 и более баллов. Мозговая гемодинамика при этом характеризуется одновременными и однонаправленными колебаниями внутричерепного давления в ответ на изменения системного АД.

Патогенетическая медикаментозная терапия назначается дифференцированно, в зависимости от тяжести течения, выраженности общемозговой и очаговой симптоматики и преобладающего патогенетического фактора. Она в обязательном порядке включает элементы базовой и элементы нейропротекторной терапии.

Для купирования вазогенного отека мозга и уменьшают образования свободно-радикальных продуктов за 48-72 часа до плановой операции назначаются кортикостероиды (дексаметазон в дозе 8-16 мг в зависимости от массы тела, энтерально). Перед началом наркоза и во время хирургического вмешательства каждые 2-3 часа внутривенно вводится дексаметазон от 4 до 12 мг. После операции кортикостероиды отменяются в течение 10-14 дней, в зависимости от тяжести течения послеоперационного периода.
Развитие патофизиологических механизмов болезни в любых органах и системах, в том числе и в головном мозге, протекает по общим законам острого воспаления. Это обосновывает необходимость профилактической антибактериальной терапии. Из числа противомикробных препаратов предпочтительнее сочетание цефалоспориновых (II и III поколения) и аминогликозидных (гентамицин, амикацин и др.) антибиотиков. При отсутствии воспалительных реакций противомикробные препараты отменяются через 3-4 суток после операции. Одновременно назначаются антигистаминные препараты.

В качестве обезболивающих средств назначаются ненаркотические аналгетики, причем как выбор препарата, так и его дозировка зависят от выраженности болевого синдрома.

Дегидратирующая терапия при компенсированном и субкомпенсированном течении острого и раннего послеоперационного периода обеспечивается фуросемидом (из группы салуретиков) в дозе 20 мг/сут. Отмена его производится по мере нормализации ликворного давления и регресса общемозговой симптоматики. Значительное повышение давления спинномозговой жидкости, выявляющееся при люмбальной пункции, требует проведения контрольного КТ-обследования. При распространенном или диффузном отеке мозга назначаются осмодиуретики (реоглюман, маннитол, сормантол и др.), как правило, однократно, но при необходимости – на протяжении нескольких дней в сочетании с салуретиками и кортикостероидами.

Восстановление ГЭБ достигаетя назначением эуфиллина, который способствует накоплению циклического аденозинмонофосфата, стабилизирует клеточные мембраны. Данный препарат, учитывая его многофакторное влияние (регуляция мозгового кровотока, реологических свойств крови, функций внешнего дыхания), назначается при субкомпенсированном и декомпенсированном течении раннего послеоперационного периода.

Регуляция реологических свойств крови, особенно при декомпенсированном течении, помимо эуфиллина, обеспечивается поддержанием центрального венозного давления, назначением реополиглюкина, реоглюмана.

Коррекция водно-электролитного и энергетического обмена осуществляется адекватной инфузионной терапией, проводимой под контролем биохимических и других показателей крови, уровня центрального венозного давления и показателей перфузионного давления.

Современные патогенетические представления позволили сформулировать этапную схему т.н. «ишемического каскада»: 1) снижение мозгового кровотока; 2) глутаматная «эксайтотоксичность»; 3) внутриклеточное накопление кальция; 4) активация внутриклеточных ферментов; 5) повышение синтеза оксида азота и развитие оксидантного стресса; 6) экспрессия генов раннего реагирования; 7) отдаленные последствия ишемии (местное воспаление, микроваскулярные нарушения, повреждения ГЭБ); 8) апоптоз. Каждый из этапов является мишенью терапевтического воздействия – чем раньше прерывается каскад, тем выше эффективность лечебного воздействия. Нейропротекторная (или противоишемическая) терапия проводится во всех случаях субкомпенсированного и декомпенсированного течения острого и раннего послеоперационного периода.

Регуляция мозгового кровообращения осуществляется назначением препаратов, воздействующих на различные звенья микроциркуляции (инстенон, кавинтон, компламин, винпоцетин, ницерголин или др.), в их терапевтических дозах.

Явления констриктивно-стенотической артериопатии купируются блокаторами кальциевых каналов (верапамил, нифедипин, нимотоп).
При декомпенсированном течении острого и раннего послеоперационного периода назначаются антипротеолитические ферменты (овомин, контрикал в дозе 100-150 тыс. Ед. в сутки за 2-3 приема, внутривенно, капельно, на 0,9% растворе NaCl), которые оказывают мощное антигидролазное действие для блокирования реакций, обусловленных выходом биоактивных веществ из очагов повреждения мозга.
Задачей антиоксидантной терапии является восстановление свободных радикалов в стабильную молекулярную форму (непосредственно или путем активации антиоксидантной системы организма). Предпочтение отдавается эмоксипину в дозировке 20,0-40,0 мл 1% раствора внутривенно, капельно, на 0,9% растворе NaCl или глюкозе, 1-2 раза в сутки). Могут использоваться и другие препараты (реамберин, мексидол).

Антигипоксантная терапия уменьшает восприимчивость мозга к гипоксии за счет снижения потребностей тканей в кислороде, улучшения его утилизации за счет активации электрон-транспортной системы митохондрий. В качестве антигипоксантов при компенсированном течении раннего послеоперационного периода могут использоваться витаминные комплексы. При субкомпенсированном и декомпенсированном течении применяются диавитол или актовегин (25,0-50,0 мл в сутки на изотоническом растворе NaCl).

Метаболическая терапия, с одной стороны, оказывает воздействие на окислительно-восстановительные и энергетические процессы, с другой стороны – активизирует регенераторно-репаративные процессы. Несмотря на многообразие препаратов, оказывающих нейропротекторное метаболическое воздействие (церебролизин, семакс, пиридитол, пикамилон и др.), в нейрохирургической практике используется преимущественно пирацетам (ноотропил). При субкомпенсированном течении его дозировки составляют 20,0-40,0 мл 20% раствора, а при декомпенсированном течении – 50,0-100,0 мл 20% раствора, вводимого внутривенно на растворе глюкозы или 0,9% NaCl за один или два приема. Следует отметить, что терапия пирацетамом должна начинаться со вторых суток после острого начала заболевания или проведения операции, поскольку в первые сутки он может способствовать усилению выраженности отека мозга. Продолжительность нейропротекторной (противоишемической) терапии составляет от 7 до 21 суток, в зависимости от тяжести состояния больного.

Основополагающим принципом медикаментозной терапии острых и послеоперационных повреждений головного мозга является минимальное вмешательство в реакции, направленные на поддержание гомеостаза. Формирование лечебного алгоритма медикаментозной терапии должно основываться на четких представлениях о патогенетических механизмах реактивности головного мозга. Критерием адекватности проводимого лечения служит положительная динамика неврологического статуса. Только при соблюдении этих условий лечение будет адекватно способствовать улучшению нарушенных неврологических функций.

Алгоритм патогенетической медикаментозной терапии 

острых очаговых повреждений головного мозга.

	Патогенетическая медикаментозная терапия

	Базовая терапия
	Нейропротекторная терапия

	-Антибактериальная профилактика;

-Ненаркотическая аналгезия;

-Дегидратация (в объеме, зависящем от выраженности отека мозга);

-Восстановление гематоэнцефалического барьера

-Улучшение реологических свойств крови;

-Регуляция водно-электролит-ного и энергетического обмена.
	-Регуляция мозгового кровообращения;

-Купирование явлений констриктивно-стенотической артериопатии;

-Снижение активности протеолитических реакций;

-Антиоксидантная терапия;

-Антигипоксантная терапия;

-Метаболическая терапия.


3.2.46.
ТЕМА: Дифференциальная диагностика головокружений 
(доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Определение головокружения, классификация.
2. Заболевания с периферической вестибулярной дисфункцией.
3. Болезнь Меньера.
4. Доброкачественное позиционное головокружение.

5. Вестибулярный нейронит.

6. Лабиринтиты, другие заболевания.

Головокружение – одна из наиболее частых жалоб, с которыми пациенты обращаются к врачу; обычно это проявление кохлеовестибулярной дисфункции. Согласно современным представлениям, кохлеовестибулярная дисфункция – это совокупность нейродинамических, структурно-морфологических нарушений функции кохлеовестибулярной системы, которые проявляются головокружением, снижением слуха, пошатыванием при ходьбе, шумом в ушах, голове, сопровождающимися цефалгией, вегетативно-сосудистыми и астеноневротическими расстройствами. Распространенность вестибулопатий составляет 13,7 на 10000 населения, тугоухости – 4-6%. За последние 20 лет частота кохлеовестибулярных дисфункций возросла в 2 раза, причем более половины случаев приходится на самый трудоспособный возраст. Головокружение – это иллюзорное движение неподвижной окружающей среды в любой плоскости, а также ощущение вращения или движения собственного тела в результате рассогласования информации между сенсорными системами каждой половины тела. Головокружение подразделяется на вестибулярное (системное) и невестибулярное (несистемное). Выделяют следующие виды системного (вестибулярного) головокружения: 1) проприоцептивное, т. е. ощущение пассивного движения собственного тела в пространстве; 2) тактильное или осязательное, т.е. ощущение движения опоры под ногами, под руками (пола, стола), качание по волнам, вперед и назад, направо-налево, вверх-вниз, ощущение проваливания либо приподнимания тела, зыбкость почвы; 3) зрительное головокружение или поступательное движение предметов видимой обстановки. Все три вида системного головокружения всегда связаны с раздражением определенного участка вестибулярного анализатора (периферического или центрального). Невестибулярное (несистемное) головокружение – все другие ощущения, которые отличаются от системного (опьянение, дурнота, другие атаксии, предобморочные состояния, пелена или потемнение в глазах, ощущение движения или шевеления в голове и др.). Любые поражения вестибулярного анализатора уровня вестибулярный ядерный комплекс – кора головного мозга принято называть центральным поражением. Поскольку больные могут называть «головокружением» самые различные ощущения, при опросе необходимо, прежде всего, уточнить характер этих жалоб. Предлагается топическая классификация поражения вестибулярной системы (Н.С. Благовещенская): I) периферический уровень: 1) лабиринтное поражение; 2) корешковое поражение; II) центральный уровень: 1) субтенториальное стволовое поражение: а) ядерное; б) подъядерное; в) надъядерное в области моста; г) надъядерное в области среднего мозга; 2) супратенториальное поражение: а) диэнцефально-гипоталамическое; б) подкорковое; в) корковое поражение.

Чаще всего в неврологической практике встречается периферическая вестибулярная дисфункция (ВД). Поражение вестибулярного анализатора на уровне первого нейрона вестибулярного нерва принято считать периферическим. ВД клинически проявляется тремя типами реакций: 1) вестибулосенсорные – это, прежде всего, головокружение; 2) вестибуловегетативные; 3) вестибулоспинальные (нистагм, реакции отклонения, атаксия). Для поражения этого уровня характерно вестибулярное (системное, лабиринтное) головокружение, особенностью которого является приступообразный характер различной интенсивности (от слабых до бурных атак). Наблюдаемый односторонний, чаще горизонтальный нистагм (нистагм ирритации) направлен также в сторону больного уха, а в стадии угнетения – в сторону здорового уха. Продолжительность приступов от нескольких минут до нескольких часов, недель, месяцев. Могут наблюдаться различные по времени ремиссии. Характеристики нистагма зависят от положения глаз – нистагм усиливается при взоре в сторону быстрого компонента и ослабевает при взоре в сторону медленного компонента. Характерно ослабление нистагма при открытых глазах и усиление нистагменных показателей при закрытых глазах. При периферическом поражении нарушения со стороны глазодвигательных нервов нет. Процесс обычно односторонний, сопровождается нарушением слуховой функции. Приступы всегда без потери сознания. Периферическая вестибулярная дисфункция – это синдром, необходимо дообследование для окончательного диагноза, проявление которого – ВД. Согласно МКБ-10 выделяются нижеследующие наиболее частые заболевания с периферической вестибулярной дисфункцией:
· Н.81.0 Болезнь Меньера.

· Н.81.1 Доброкачественное пароксизмальное головокружение.

· Н.81.2 Вестибулярный нейронит.

· Н.83.0 Лабиринтит.

· М.47.0 Синдром сдавления позвоночной артерии при спондилезе (компрессионно-стенозирующий синдром позвоночной артерии).

· М.53.0 Шейно-черепной синдром (задний шейный симпатический синдром, ирритативный синдром позвоночной артерии). 

· G.45.0 Нарушение кровообращения в a. labyrinthi.
Болезнь Меньера (водянка лабиринта) считается самостоятельной нозологической формой с присущими ей клиническими симптомами, указывающими на преимущественное поражение внутреннего уха. Первоначальный диагноз чаще предполагают неврологи, окончательный устанавливается сурдологами. Провоцирующими факторами возникновения или обострения могут быть: стресс, инфекция, аллергия, аутоиммунная патология, но заболевание может возникать и без видимой причины. Начало болезни – постепенное или внезапное (1:1). Это хроническая болезнь лабиринта, проявляющаяся слуховыми и вестибулярными симптомами, а также субъективным ушным шумом. Наиболее тяжело больные переносят эпизодически повторяющиеся приступы системного головокружения, хотя длительность самих приступов чаще непродолжительная – от 1-3 до 5-6 ч. Головокружение, однако, может продолжаться и до 12-24 ч. Частота приступов от 1 раза в год, месяц, неделю до нескольких раз в день. Обострения сменяются ремиссией. По мере развития заболевания периоды ремиссии сокращаются, полного хорошего состояния уже не бывает. Приступы могут возникать в любое время, но четко прослеживается связь между временами года, солнечной активностью с ее электромагнитными бурями, а также со временем суток. Часто предшествуют определенные признаки. Обычно слуховые нарушения проявляются заложенностью уха, чувством полноты, «распирания» в ухе, иногда с ушного шума. Тугоухость может быть постепенно нарастающей или флюктуирующей (колеблющейся) на начальном этапе, но в дальнейшем, по мере развития болезни флюктуация тугоухости становится специфичной для болезни Меньера, что регистрируется на тональной аудиограмме. Заболевание начинается в молодом и среднем возрасте (35-45 лет), часто на фоне полного здоровья, несколько чаще у женщин, у лиц интеллектуального труда, а также у тех, кто проживает в крупных городах. Согласно рекомендациям Американской Академии Отоларингологии и Хирургии головы и шеи (ААО-НМЗ), «очевидная» болезнь Меньера определяется следующими критериями: 1) два или более возникающих самопроизвольно приступов вестибулярного головокружения продолжительностью 20 минут и более; 2) потеря слуха, подтвержденная данными аудиометрических исследований, по меньшей мере, в одном случае; 3) шум в ушах или ощущение заложенности в причинном ухе; 4) другие причины исключены.

Доброкачественное позиционное головокружение (ДПГ) клинически характеризуется короткими приступами системного головокружения, которое возникает при определенном положении головы и туловища по отношению к силе тяжести, в особенности при ее наклонах вперед-назад, когда больной переворачивается со спины набок и др. Головокружение обычно длится несколько секунд. Часто больные знают, при каком именно положении головы оно возникает. Первоначально головокружение может быть интенсивным, с вегетативными нарушениями, продолжается до минуты. Если не изменять положение головы, оно быстро проходит. Если изменить положение несколько раз, то ДПГ исчезает и не возобновляется, после длительного отдыха появляется снова. Направление нистагма – вверх. Характерна адаптация. Очаговых неврологических симптомов нет. ДПГ может возникать после ЧМТ, вирусных инфекций, среднего гнойного отита, стапедэктомии, а также при некоторых интоксикациях (например, алкоголем и барбитуратами). Идиопатические случаи заболевания в большинстве случаев связаны с купулолитиазом – дегенеративным процессом с образованием отокониальных отложений в купуле фронтального полукружного канала, в результате чего резко повышается чувствительность этого канала к гравитационным воздействиям при изменении положения головы. Во многих случаях симптомы самостоятельно проходят в течение нескольких недель, затем возобновляются лишь через месяцы или годы. Иногда кратковременный приступ возникает всего один раз в жизни.

Острая периферическая вестибулопатия (вестибулярный нейронит) проявляется внезапным приступом системного головокружения, который часто сопровождается тошнотой, рвотой, нарушением равновесия и чувством страха. Симптомы усиливаются при движениях головы или изменении положения тела. Больные переносят это состояние крайне тяжело, часто не поднимаются с постели. Заболевание возникает преимущественно в возрасте 30-35 лет, однако может развиваться в любом возрасте. Головокружение сильное, истощающее, сопровождается астеническим симптомокомплексом. Характерен спонтанный нистагм, медленная фаза которого направлена в сторону пораженного уха. Часто отмечается позиционный нистагм. Иногда на начальных этапах возникают шум и заложенность в ухе, но слух не снижается, результаты аудиологического исследования остаются нормальными. Очаговых симптомов, указывающих на поражение ствола мозга нет. Острое головокружение обычно проходит через несколько часов, дней (не более 5-7). Почти в половине случаев приступы повторяются через несколько месяцев или лет. Причина вестибулярного нейронита неизвестна. Предполагается вирусная этиология, однако доказательств этого нет, хотя в анамнезе у этих больных часто выявляется инфекционное заболевание за 1-3 недели до дебюта. 

В любом возрасте причиной лабиринтитов могут быть вирусные заболевания, острый или хронический средний отит, травма, операции уха, осложненные гнойными отитами и др. Начало острое. Продолжительность расстройства равновесия составляет от нескольких дней до 2-3-х недель с момента заболевания. Приступ головокружения возможен только в период болезни, прослеживается четкая корреляция течения основного забалевания и выраженности ВД, регресс ВД на фоне специфического лечения. Предвестников нет. Ремиссии бывают редко. Характер аудиологической кривой – нисходящий, слух прогрессивно ухудшается до полной глухоты (при гнойном лабиринтите). Пороги ультразвука повышены, латерализуются в здоровое ухо. Разборчивость речи соответствует пропорционально потери слуха. Нарушений глазного дна и полей зрения нет. Очаговых неврологических симптомов, как правило, не бывает.

При остром нарушении кровообращения в артерии лабиринта возникает внезапная односторонняя глухота на стороне поражения в сочетании с клиническими признаками периферической вестибулярной дисфункции. Причиной головокружения могут быть синдромы позвоночной артерии (компрессионно-стенозирующие – экстравазальный, эндовазальный; ирритативный; ирритативно-компрессионный, др.), но это тема отдельной лекции. Сосудистые нарушения в лабиринте происходят чаще всего в пожилом возрасте при наличии артериальной гипертензии или гипотензии, с бурным началом, постепенно проходят на фоне патогенетической терапии. Часто выявляются при этом выраженный шейный остеохондроз и сосудистые изменения при функциональной диагностике. 
Описано более 80 заболеваний с симптомом «головокружение». В некоторых случаях причиной периферического головокружения может быть расположенный вне лабиринта очаг (арахноидит, опухоли, инсульты, др.), но при периферической ВД никогда не бывает вертикального, патологического оптокинетического, вращательного, многонаправленного нистагма, при этом экспериментальные пробы характеризуются угнетением функции лабиринта (кроме начального периода заболевания, когда можно выявить и гиперрефлексию), нистагм всегда клонический, с правильным чередованием медленных и быстрых фаз. Правильно собранный анамнез и осмотр больного подтверждают периферическое расположение очага. По этиологии заболевания с кохлеовестибулярной дисфункцией подразделяются на сосудистые, инфекционно-воспалительные, травматические, психогенные, метаболические, дегенеративные, токсические, аллергические, профессиональные, наследственные, врожденные, онкологические и др. Иными словами, данные нарушения являются полиэтиологическими, и это значительно затрудняет дифференциальный диагноз. Таким образом, головокружение не является самостоятельной нозологической единицей. Необходимо тщательно дообследовать больного для окончательного диагноза.

3.2. Неврологические аспекты соматической паталогии

3.3.1. 

ТЕМА: Поражения нервной системы при соматических заболеваниях (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Поражения нервной системы при заболеваниях сердца и сосудов.

2. Поражения нервной системы при болезнях легких.

3. Поражения нервной системы при патологии щитовидной железы.

Поражения нервной системы при болезнях сердца и сосудов.
А. Врожденные пороки сердца и сосудов. При пороках сердца, особенно комбинировыанных, основным патогенетическим фактором в развитии неврологических нарушений явяляется гипоксия. Сопутствующими факторами являются компенсаторная полицитемия, гипервискозность крови с последующим уменьшением мозгового кровотока. Это приводит к появлению обморочных состояний, развитию парезов и других очаговых симптомов. Легко могут возникнуть пародоксальные эмболии (источники эмболов – тромбозы вен нижних конечностей или геморраидальных вен), которые становятся причиной развития абсцесса мозга или множественных абсцессов.
Во внутриутробном периоде часто формируется изолированный стеноз легочной артерии, составляющий 10-12% всех врожденных пороков сердца. Клинические симптомы: головокружение, обмороки, расстройства сознания при физической нагрузке или приступах стенокардии. 
Коарктация аорты способствует избыточному кровоснабжению верхней половины тела, щитодидной железы, гипофиза. В сосудах головного мозга развиваются ранние склеротические изменения, что приводит к появлению головной боли, головокружению, ТИА и кровоизлиянию в головной мозг и субарахноидальное пространство. Могут наблюдаться инфаркты спинного мозга и дисциркуляторная миелопатия.
Приобретенные пороки и заболевания сердца и сосудов. При сформированных пороках, особенно митральном стенозе, пристеночные тромбы образуются в левом предсердии, что может быть причиной эмболии сосудов мозга, развитие инфарктов головного мозга. Сопутствующим фактором является мерцательная аритмия.
При сердечной недостаточности наступает гипоперфузия мозговой ткани за счет снижения артериального и повышения венозного давления. Клинически у больных появляются ТИА или формируется хроническая ишемическая болезнь головного мозга с очаговыми неврологическими и психопатологическими расстройствами.
При аневризме аорты ранними симптомами являются опоясывающие или стягивающие невралгические боли (давление аневризмы на плевру и межреберные нервы). Аневризма дуги аорты проявляется симптомами сдавления левого возвратного нерва: приступы кашля, удушья, затруднения глотания, охриплость голоса. Аневризма аорты может привести к деструкции позвонков и спинного мозга с картиной поперечного миелита. Расслаивающая аневризма аорты проявляется жестокими болями в груди и спине с ирридиацией в нижнюю часть живота и ноги. Наблюдается потеря сознания. Развиваются симптомы поражения спинного мозга за счет нарушения спинального кровообращения. При распространении процесса на область отхождения сонных артерий могут возникать и церебральные нарушения. 
При инфаркте миокарда поражение нервной системы является следствием нарушения общей гемодинамики.
В острой стадии могут наблюдаться головные боли, головокружения, синкопы, преходящие расстройства зрения, речи, онейроидные состояния, судорожный синдром. В подостром периоде тромбозы и кардиоэмболия ведут к развитию грубых очаговых симптомов. Расстройтво сознания и гемиплегия могут маскировать инфаркт миокарда.
Артериальная гипертензия при инфаркте миокарда осложняет атеросклеротические изменения мозговых сосудов и способствует возникновению коронарно-церебрального симптомокомплекса. Остановка сердечной деятельности в остром периоде инфаркта миокарда ведет к развитию постреанимационной гипоксической энцефалопатии с различными неврологическими нарушениями (псевдобульбарными, экстрапирамидными, пирамидными, мозжечковыми, когнитивными).
Нарушение сердечного ритма. Наиболее тяжелые неврологические нарушения возникают при атриовентрикулярной блокаде: головокружения, потеря сознания, транзиторная глобальная амнезия, судорожный синдром. При частых и тяжелых асистолиях могут развиваться стойкие органические дефекты в виде пирамидной и экстрапирамидной недостаточности.
При пароксизмальной тахикардии в период приступа возникает общая слабость, тошнота, головокружение, парестезии, нарушения зрения и речевые расстройства, иногда эпилептические припадки.

Септический эндокардит (подострый бактериальный эндокардит, инфекционный эндокардит). Симптомы со стороны нервной системы зависят от локализации эмбола, при этом наблюдаются гемипарезы, афазия, стволовые и мозжечковые симптомы. В ряде случаев развивается специфический менингит, церебральный васкулит с последующим разрывом сосудов и картиной инфаркта мозга, субарахноидального или внутримозгового кровоизлияния. Характерен полиморфизм клинических симптомов и диффузность поражения (повторные инфаркты головного мозга). Иногда формируются абсцессы мозга, наступающие при эндокардите. Расстройства можно разделить на следующие группы: 1) церебральные васкулиты главным образом мелких сосудов, мозговых оболочек и коры, вызывающие очаги размягчения в коре; 2) эмболию мозговых артерий (в основном средней мозговой); 3) ревматический менингоэнцефалит с инфильтратами в белом веществе мозга; 4) менингиты, часто сопровождающиеся вовлечением в процесс перекреста зрительных путей (хиазмы).
Облитерирующий тромбангиит (болезнь Винувартера-Бюргера) – неатероматозное поражение (обструктивный васкулит) средних и мелких сосудов (артерий и вен) преимущественно кистей и стоп, возникающее обычно у молодых мужчин 20-40 лет. Чаще всего патологический процесс охватывает периферические сосуды, но в 30% случаев распространяется и на мозговые. Предполагается иимунопатологический генез болезни, генетический фактор HLA-B8. Выявляются патологические реакции клеточного и гуморального иммунитета на коллаген. В дебюте клинической картины характерен поверхностный мигрирующий нодулярный флебит (60%), синдром Рейно верхних конечностей (35-50%) или инфаркт миокарда. Вначале имеются преходящие расстройства: приступы головокружения, моно- и гемипарезы, речевые расстройства, зрительные нарушения, затем могут развиваться стойкие очаговые симптомы. Лабораторные тесты воспаления малозначимы. Нет лихорадки, миалгии, артралгии; при висцеральной форме – ускоренная СОЭ, лейкоцитоз, диспротеинемия.

Болезнь Такаясу (болезнь отсутствия пульса или синдром дуги аорты) характеризуется облитерацией магистральных сосудов, отходящих от дуги аорты. Проявляется ослаблением или отсутствием пульса на сонных, плечевых, лучевых артериях, иногда страдает и позвоночная артерия. Чаще наблюдается у молодых женщин. Проявляется поражением центральной нервной системы (ТИА, тромбозы интракраниальных сосудов), инфарктом миокарда, ИБС, реноваскулярной гипертензией и недостаточностью аортальных клапанов. Допплерография регистрирует степень окклюзии пораженных сосудов и признаки артериальной гипертензии.

Поражения нервной системы при болезнях легких.

Воспаление легких. При бактериальных пневмониях чаще встречается менингит (при пневмококковой долевой пневмонии), а вирусные пневмонии осложняются возникновением энцефалитов (на 10-12 день болезни) и менингоэнцефалитов. К другим осложнениям следует отнести: сидром Дюпре (менингизм), состояние сонливости на фоне аноксии мозга, развитие воспалительных полинейропатий; у пожилых пациентов пневмонии могут осложняться инсультом вследствие церебрального васкулита. Летаргические состояния чаще всего встречаются у истощенных больных и алкоголиков. Н.К. Боголепов различает 4 вида летаргических состояний при пневмониях: 1) молниеносная форма с внезапной потерей сознания, двигательным возбуждением, наличием менингеальных знаков, но ликвор остается нормальным; 2) бредовая форма (у алкоголиков) с возбуждением и галлюцинациями; 3) менингеальная форма, при которой наряду с расстройствами сознания доминируют оболочечные симптомы, 4) летаргические состояния, обусловленные менингитом или энцефалитом. Причиной перечисленных летаргических состояний (кроме 4-й) является острая дыхательная недостаточность, которая приводит к гипоксии и гиперкапнии мозга.

Абсцесс легких возникает в результате гнойной инфекции (стрепто- и стафилококковой), как следствие бронхопневмонии или долевой пневмонии, при тромбофлебите, послеродовой инфекции, септицемии и т.д. Опасным осложнением абсцесса легких, бронхоэктатической болезни, эмпиемы плевры является метастатический абсцесс мозга. Особенностями абсцессов мозга легочного происхождения  считают: острое течение, непродолжительность развития и плохой прогноз. Нередко первым симптомом абсцесса мозга является судорожный синдром, особенно при локализации в височной доле. В течение метастатического абсцесса мозга отмечают 2 периода: 1) бессимптомный, скрытый; 2) период клинических проявлений. Наиболее часто отмечаются пирамидные симптомы, парезы, афатические расстройства, джексоновские судороги. 

При туберкулезе легких из-за общей интоксикации наблюдаются поражения вегетативной нервной системы: потливость, лабильность артериального давления и пульса. Специфическое поражение бронхиальных, медиастинальных лимфатических узлов и висцеральной плевры может привести к поражению блуждающего, диафрагмального, межреберных нервов и пограничного симпатического ствола. Возникает клиника невралгий, невритов, плекситов, ганглионитов. Туберкулезная интоксикация приводит к появлению симптомов менингизма. Генерализация инфекции вызывает самое грозное осложнение – туберкулезный менингит. Для него наиболее характерны менингеальные симптомы: ригидность мышц затылка, симптомы Кернига, Брудзинского, к ранним и характерным симптомам следует отнести затылочно-галлюксный симптом Германа (при пассивном наклонении затылка больного происходит тыльное сгибание большого пальца стопы). Часто поражаются черепные нервы: глазодвигательный, лицевой и слуховой. Развитие туберкулезного менингоэнцефалита сопровождается очаговыми симптомами, пояалением гемипарезов, бульбарных нарушений, экстрапирамидных знаков в виде непроизвольных движений, усиления мышечного тонуса и даже паркинсонизма. Конечный, паралитический период сопровождается расстройством сознания высокой лихорадкой, децеребрационной ригидностью. В ряде случаев развиваются туберкулезный спондилит, туберкулемы головного и спинного мозга. Ранним симптомом туберкулезного спондилита являются опоясывающие мучительные (часто ночные) корешковые боли, локализованные на уровне пораженного позвонка. В дальнейшем присоединяются симптомы сдавления спинного мозга в виде парезов конечностей, проводниковых расстройств чувствительности соответственно локализации поражения спинного мозга и функции сфинктеров.

Рак легкого. Неврогенные осложнения при раке многогранны: метастазы рака в головной мозг, метастазы в спинной мозг, канцироматоз мозговых оболочек, опухоль Пенкоста, раковая невропатия, паранеопластическая мозжечковая дегенерация, лимбическая энцефалопатия, миастенический синдром Ламберта-Итона. 

Можно выделить несколько типов клинического течения метастазов рака легкого в мозг: 1) апоплексическая – в виде гемипареза или пареза одной конечности; 2) хроническая форма не отличается от первичных опухолей мозга, особенно злокачественных глиом; 3) рецидивирующая форма, при которой симптомы то внезапно появляются, то быстро исчезают, ремиссия продолжается несколько недель, затем происходит появление новых симптомов. Признаки повышения внутричерепного давления развиваются поздно или совсем отсутствуют.

Для карциноматоза мозговых оболочек характерен тяжелый болевой синдром, иногда психические расстройства, лимфоцитарный цитоз в ликворе с наличием атипичных клеток. 

Среди различных метастатических новообразований спинного мозга рак легких составляет 25%. Обычно метастазы локализуются на уровне грудного отдела спинного мозга. Основным признаком этих метастазов является очень быстрое течение, когда за несколько часов или дней развиваются нижний парапарез с расстройствами чувствительности и сфинктеров. 

Рак легкого с локализацией в верхней доле может привести к развитию синдрома Пенкоста. Последний обусловлен поражением плечевого сплетения, верхнего симпатического узла и характеризуется триадой симптомов: боли в руке и плечевом суставе, симптом Горнера и атрофия мелких мышц кисти. Нередко можно отметить массивный отек руки при сдавлении подключичной вены.

В клинической картине паранеопластической подострой мозжечковой дегенерации преобладают головокружение, нистагм, опсоклонус, мозжечковая атаксия и скандированная речь, часто присоединяется деменция. Симптомы могут развиваться быстро и имитировать инфаркт мозжечка; в цереброспинальной жидкости – повышенное содержание белка.

Раковая полинейропатия характеризуется болями и парестезиями в конечностях, затем появляется гипотония и исчезают глубокие рефлексы. Однако болевой синдром может быть полиартралгическим: упорные боли в суставах при отсутствии каких-либо объективных изменений.

Синдром Ламберта-Итона чаще возникает у больных с бронхогенной карциномой, иногда при патологии щитовидной железы. Миастенический синдром может предшествовать клиническим проявлениям опухоли. Наблюдается мышечная слабость и патологическая утомляемость, преимущественно в ногах, меньше в руках. Краниальная мускулатура страдает редко. Среди других недомоганий очень характерной является сухость во рту. Эффект от применения антихолинестеразных препаратов незначительный. Электромиографическое исследование выявляет отличия от миастенического дефекта. 

Хроническая дыхательная недостаточность. Легочное сердце. В результате расстройства функции дыхательной системы наступает гипоксия тканей, гиперкапния, компенсаторная полиглобулия с изменениями со стороны нервной системы. Развивается эмфизематозная или застойная энцефалопатия. В раннем периоде характерны упорные, часто ночные головные боли, которые сопровождаются тошнотой. Отмечается раздражительность, вспыльчивость, повышенная утомляемость, снижение круга интересов. У некоторых больных появляется дрожательный гиперкинез, напоминающий «трепетание крыльев» (флеппинг-синдром) как при печеночной энцефалопатии. По мере прогрессирования метаболической энцефалопатии нарастают расстройств сознания, появляется делирий, сопор. Наблюдаются очаговые симптомы в виде гемипареза, диплопии, расстройства речи, миоклонии, судорожные припадки, бетолепсия. На глазном дне отмечается расширение вен сетчатки, иногда с легким отеком зрительного нерва. Все нарушения могут усугубляться при наличии сопутствующего атеросклероза сосудов головного мозга

Синдром Пиквика – заболевание, проявляющееся ожирением церебрального генеза (гипоталамическое), хронической дыхательной недостаточностью и выраженной дневной сонливостью. Дневная сонливость носит компенсаторный характер; нарушение структуры ночного сна с интенсивным храпом, миоклоническими подергиваниями.

Поражение нервной системы при патологии щитовидной железы.

Тиреотоксикоз. Общеизвестны невротические симптомы, сопровождающие тиреотоксикоз: повышенная возбудимость, раздражительность, утомляемость, плохой сон, снижение работоспособности, они являются первыми признаками болезни. Тахикардия, подъем артериального давления, потливость, блеск глаз, усиленная жажда – проявления повышенного тонуса симпатической нервной системы. При базедовой болезни появляются патологические симптомы со стороны глаз, мышц и психики. Глазные симптомы проявляются в виде пучеглазия и поражения глазных мышц (эндокринная офтальмопатия с хемозом – отеком слизистой оболочки глазного яблока). Поражение наружных мышц глаза может быть миогенного и неврогенного происхождения. К этим явлениям присоединяются и другие: симптом Грефе, Кохера, Мебиуса, Стельвага, Розенбаха. При тяжелом тиреотоксикозе появляются суетливость, тики, хореоатетоз, психозы, выраженные трофические расстройства (выпадение и депигментация волос, изменение ногтей, окраски кожи, остеопороз). Поражение скелетных мышц сопровождается усталостью, миастенией, миопатией, периодическими параличами и мышечными атрофиями. Клинически тиреотоксическая миопатия протекает как острая  или хроническая. Острая форма характеризуется быстро нарастающей генерализованной мышечной слабостью с бульбарным параличом и парезом лицевых мышц. Смерть наступает от паралича дыхательной мускулатуры. Хроническая тиреотоксическая миопатия проявляется прогрессирующей мышечной слабостью и атрофиями мышц плечевого и тазового пояса. Особенно характерна слабость подзвдошно-поясничной мышцы. Отдельной формой болезни является тиреотоксическая энцефаломиопатия Вальденстрема. К другим проявлениям нервно-мышечных расстройств при гипертиреозе относятся тиреотоксический миастенический синдром и синдром периодического (гипокалиемического) паралича.

Изменения психики могут приобретать форму делирия или психоза. При базедовой болезни преобладают неврастенические симптомы, психостения или депрессия.

Гипотиреоз. При гипофункции щитовидной железы обычно появляется слизистый отек – микседема. Уменьшение процессов обмена веществ сильнее всего отражается на нервной системе. Это в равной мере относится к интеллекту, развивается гипотиреоидная энцефалопатия. Больной становиться «тугодумом», память ослабевает, эмоциональные реакции задерживаются, появляется чрезмерная дневная сонливость. Отмечается ряд вегетативных нарушений: артериальная гипотония, брадикардия, запоры, чувство холода, сухость и изменение трофики кожи, ногтей, волос. Чаще всего нарушается функция слуховых нервов и появляется обратимая  нейросенсорная тугоухость. Наблюдаются очаговые церебральные знаки, мозжечковые, экстрапирамидные и стволовые симптомы. Из-за миксидемы  появляется птоз верхнего века в результате ослабления мышцы Мюллера. У пожилых при тяжелой микседеме развивается деменция подкоркового типа.

Эпилептические припадки генерализованного типа возникают у 20% больных. Начало заместительной терапии может спровоцировать развитие синдрома доброкачественной внутричерепной гипертензии. У 50% больных с гипотиреозом возникают апноэ во сне, следствием которых может быть усугубление когнитивных нарушений. Слизистый отек может сдавливать периферические нервы – развиваются туннельные синдромы (парезы мимической мускулатуры при поражении лицевого нерва, дисфония при поражении возвратного нерва, срединного нерва в запястном канале). При гипотиреозе наблюдается также слизистый отек с миотонией (синдром Гофмана – гипертрофия мышц конечностей и языка) и синдром миопатии. Миопатия проявляется слабостью проксимальных мышц, более выраженной в тазовом поясе, с болезненными мышечными спазмами и атрофией. Из-за нарушения гликогеноза в мышцах быстрая утомляемость, крампи могут развиваться в отсутствии отчетливой мышечной слабости.
3.3.2. 

ТЕМА: Нев​ро​ло​ги​че​ские про​яв​ле​ния при ги​не​ко​ло​ги​че​ских за​бо​ле​ва​ни​ях, па​то​ло​ги​че​ски про​те​каю​щей бе​ре​мен​но​сти и кли​мак​се (профессор, доктор медицинских наук 
Ев​стиг​не​ев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Патогенез неврологических нарушений при гинекологических заболеваниях.
2. Клинические проявления патологической беременности.
3. Клинические проявления климакса.

За​бо​ле​ва​ния ор​га​нов ма​ло​го та​за у жен​щин, ос​лож​не​ния бе​ре​мен​но​сти и кли​макс мо​гут про​яв​лять​ся раз​лич​ны​ми нерв​но-пси​хи​че​ски​ми на​ру​ше​ния​ми – p син​дро​ма​ми ве​ге​то-со​су​ди​стой дис​функ​ции, люм​бои​ши​ал​гии, мио​па​тии, рас​строй​ства​ми моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния. Раз​ви​тие то​го или ино​го па​то​ло​ги​че​ско​го на​ру​ше​ния за​ви​сит от фор​мы ос​нов​но​го за​бо​ле​ва​ния. Так, син​дром вегето-со​су​ди​стой дис​функ​ции (ВСД) раз​ви​ва​ет​ся ча​ще на фо​не кли​мак​са или вос​па​ли​тель​ных и опу​хо​ле​вых за​бо​ле​ва​ний ма​ло​го та​за. Объ​яс​ня​ет​ся это тем, что при та​кой па​то​ло​гии не​из​беж​но про​ис​хо​дит нау​ще​ние гор​мо​наль​ной ре​гу​ля​ции ги​по​та​ла​му​са, ги​по​фи​за и яич​ни​ков; гор​мо​наль​ный дис​ба​ланс и яв​ля​ет​ся при​чи​ной ве​ге​та​тив​ных на​ру​ше​ний. Люм​бои​ши​ал​гии, а так же ра​ди​ку​ли​ты, так же час​то мо​гут быть след​ст​ви​ем вос​па​ли​тель​ных за​бо​ле​ва​ний ор​га​нов ма​ло​го та​за. Но ча​ще все​го – след​ст​ви​ем бе​ре​мен​но​сти или мио​мы мат​ки. Син​дром эн​це​фа​ло​па​тии и оча​го​вые на​ру​ше​ния кро​во​об​ра​ще​ния раз​ви​ва​ют​ся ча​ще все​го на фо​не ток​си​ко​за бе​ре​мен​ных, со​про​во​ж​даю​ще​го​ся из​ме​не​ни​ем функ​ции по​чек (по​вы​ше​ние дав​ле​ния, кон​цен​тра​ции ка​лия и азо​та в кро​ви). Кли​ни​че​ская кар​ти​на вклю​ча​ет бо​ли, го​ло​во​кру​же​ние, тош​но​ту, ино​гда рво​ту. Раз​ви​ва​ет​ся об​щее дви​га​тель​ное и эмо​цио​наль​ное бес​по​кой​ст​во, с по​дер​ги​ва​ни​ем мышц ли​ца и ко​неч​но​стей, ко​то​рое за​тем сме​ня​ет​ся за​тор​мо​жен​но​стью. Мо​гут от​ме​чать​ся су​до​рож​ные при​пад​ки или стой​кие мы​шеч​ные су​до​ро​ги. Ал​ги​че​ские син​дро​мы воз​ни​ка​ют при ост​рых и хро​ни​че​ских вос​па​ли​тель​ных про​цес​сах в об​лас​ти ма​ло​го та​за, мио​мах мат​ки, пред​мен​ст​ру​аль​ных рас​строй​ствах и ха​рак​те​ри​зу​ют​ся од​но​сто​рон​ни​ми или дву​сто​рон​ни​ми бо​ля​ми в по​яс​ни​це и кре​ст​це, от​даю​щи​ми в па​хо​вую об​ласть, про​меж​ность. На​ру​ше​ния моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния на​блю​да​ют​ся при со​че​та​нии ток​си​ко​за бе​ре​мен​ных с вы​со​кой ар​те​ри​аль​ной ги​пер​тен​зи​ей. Их раз​ви​тию пред​ше​ст​ву​ют го​лов​ная боль, тош​но​та, из​ме​не​ние соз​на​ния (ог​лу​шен​ность, за​тор​мо​жен​ность), по​яв​ле​ние из​ме​не​ний на глаз​ном дне, ко​то​рое мо​жет ди​аг​но​сти​ро​вать оку​лист. При на​рас​та​нии яв​ле​ний ток​си​ко​за во вто​рой по​ло​ви​не бе​ре​мен​но​сти мо​жет раз​вить​ся ко​ма (так на​зы​вае​мая, эк​лам​пси​че​ская ко​ма), ко​то​рая про​яв​ля​ет​ся вы​со​ким дав​ле​ни​ем, по​те​рей соз​на​ния с су​до​ро​га​ми. Од​но из ос​лож​не​ний по​сле​ро​до​во​го пе​рио​да при на​ли​чии во вре​мя бе​ре​мен​но​сти эн​це​фа​ло​па​тии или на​ру​ше​ний моз​го​во​го кро​во​об​ра​ще​ния – тром​боф​ле​бит моз​го​вых вен. Син​дром мие​ло​па​тии на​блю​да​ет​ся пре​иму​ще​ст​вен​но во II-III три​ме​ст​ре бе​ре​мен​но​сти и при боль​ших мио​мах мат​ки (раз​ме​ром 14-16 не​дель). Во вре​мя ходь​бы или фи​зи​че​ской ра​бо​ты вне​зап​но по​яв​ля​ют​ся при​сту​пы сла​бо​сти в но​гах, ощу​ще​ние тя​же​сти в них, ощу​ще​ние «му​ра​шек» ил оне​ме​ния. По​сле не​про​дол​жи​тель​но​го от​ды​ха эти на​ру​ше​ния про​хо​дят. Од​на​ко в ря​де слу​ча​ев они мо​гут пе​ре​хо​дить в бо​лее стой​кие, с за​держ​кой мо​чи и по​яв​ле​ни​ем за​по​ров. При нев​ро​ло​ги​че​ском объ​ек​тив​ном об​сле​до​ва​нии мо​жет быть вы​яв​лен ниж​ний па​ра​па​рез, по​вы​ше​ние су​хо​жиль​но-над​ко​ст​нич​ных реф​лек​сов, па​то​ло​ги​че​ские стоп​ные зна​ки. При​чи​ной «вы​па​де​ния» функ​ции ор​га​нов мо​жет быть сдав​ле​ние мат​кой брюш​ной аор​ты, из-за че​го на​ру​ша​ет​ся кро​во​снаб​же​ние спин​но​го моз​га в по​яс​нич​ном от​де​ле. Кро​ме то​го, уве​ли​чен​ная мат​ка (в ре​зуль​та​те бе​ре​мен​но​сти или на​ли​чия в ней мио​мы) от​кло​ня​ет​ся кза​ди и сдав​ли​ва​ет ко​реш​ки спин​но​го моз​га, от ко​то​рых про​ис​хо​дит ин​нер​ва​ция ор​га​нов ма​ло​го та​за и мышц ног. Ле​че​ние за​ви​сит от фор​мы ос​нов​но​го за​бо​ле​ва​ния и нев​ро​ло​ги​че​ско​го ос​лож​не​ния. Так, при мио​ме мат​ки – это хи​рур​ги​че​ское ле​че​ние и гор​мо​наль​ная те​ра​пия; при ток​си​ко​зе бе​ре​мен​ных – мо​че​гон​ные, со​су​ди​стые и ус​по​каи​ваю​щие сред​ст​ва. В слу​ча​ях вы​ра​жен​но​го ток​си​ко​за бе​ре​мен​но​сти и эн​це​фа​ло​па​тии в ин​ди​ви​ду​аль​ном по​ряд​ке дол​жен ре​шать​ся во​прос о со​хра​не​нии или пре​ры​ва​нии бе​ре​мен​но​сти. Го​во​ря о при​зна​ках и сим​пто​мах при​бли​жаю​ще​го​ся кли​мак​са, обя​за​тель​но сле​ду​ет от​ме​тить, что он на​сту​па​ет при​бли​зи​тель​но в 50 лет. Точ​ную да​ту на​сту​п​ле​ния кли​мак​са (ме​но​пау​зы) пре​ду​га​дать не​воз​мож​но, так как про​цес​сы, от​ве​чаю​щие за ос​та​нов​ку дея​тель​но​сти яич​ни​ков, по​ка не под​да​ют​ся рас​шиф​ров​ке. Не​по​сред​ст​вен​ные при​зна​кам при​бли​жаю​щей​ся ме​но​пау​зы мож​но оп​ре​де​лить по​сле из​ме​ре​ния уров​ня го​на​до​тро​пи​нов в кро​ви или мо​че па​ци​ент​ки. Ес​ли уро​вень гор​мо​нов вы​сок, зна​чит, ги​по​физ вы​де​ля​ет их для до​пол​ни​тель​ной сти​му​ля​ции дея​тель​но​сти яич​ни​ков, и про​цесс пре​кра​ще​ния функ​цио​ни​ро​ва​ния по​след​них по​сте​пен​но на​чи​на​ет​ся. При этом од​но​го ана​ли​за бу​дет не​дос​та​точ​но – не​об​хо​ди​мо два​ж​ды по​вто​рить про​це​ду​ру че​рез 2-3 ме​ся​ца, что​бы бы​ло воз​мож​но дей​ст​ви​тель​но кон​ста​ти​ро​вать при​бли​жаю​щий​ся кли​макс. Кро​ме то​го, в пе​ри​од, пред​ше​ст​вую​щий кли​мак​су, в ор​га​низ​ме жен​щи​ны рез​ко сни​жа​ет​ся уро​вень эс​т​ро​ге​нов. Наи​бо​лее рас​про​стра​нен​ные сим​пто​мы кли​мак​са, ко​неч​но же, это при​ли​вы, эмо​цио​наль​ная не​урав​но​ве​шен​ность, бес​сон​ни​ца и не​ко​то​рые дру​гие сим​пто​мы ве​ге​то-со​су​ди​стой дис​функ​ции. 

Сни​же​ние про​дук​ции эс​т​ро​ге​нов яич​ни​ка​ми в ме​но​пау​зе ока​зы​ва​ет влия​ние и на функ​цио​ни​ро​ва​ние цен​траль​ной нерв​ной сис​те​мы, в том чис​ле на нев​ро​ло​ги​че​ские рас​строй​ства, ко​то​рые воз​ни​ка​ют у жен​щин сред​не​го и стар​ше​го воз​рас​тов – сни​же​ние па​мя​ти и ког​ни​тив​ные на​ру​ше​ния, раз​ви​тие ише​ми​че​ско​го ин​суль​та, бо​лез​ни Пар​кин​со​на и Аль​гей​ме​ра. Име​ют​ся объ​ек​тив​ные до​ка​за​тель​ст​ва, что на эпи​зо​ди​че​скую па​мять не влия​ют на​сту​п​ле​ние ес​те​ст​вен​ной ме​но​пау​зы и при​ем эс​т​ро​ген-со​дер​жа​щей гор​мо​но​те​ра​пии. Кли​ни​че​ские дан​ные сви​де​тель​ст​ву​ют о том, что при​ем за​мес​ти​тель​ной гор​мо​но​те​ра​пии ока​зы​ва​ет по​ло​жи​тель​ное влия​ние на вер​баль​ную па​мять по​сле хи​рур​ги​че​ской ме​но​пау​зы. Наи​бо​лее час​то встре​чаю​щи​ми​ся ней​ро​де​ге​не​ра​тив​ны​ми за​бо​ле​ва​ния​ми яв​ля​ют​ся бо​лез​ни Пар​кин​со​на и Альц​гей​ме​ра. Эс​т​ро​ге​ны ока​зы​ва​ют влия​ние на до​фа​ми​но​вые пу​ти в цен​траль​ной нерв​ной сис​те​ме. Од​на​ко дос​туп​ные дан​ные ог​ра​ни​чен​ны и не по​зво​ля​ют сде​лать окон​ча​тель​ный вы​вод в от​но​ше​нии зна​че​ния за​мес​ти​тель​ной гор​мо​но​те​ра​пии в рис​ке уве​ли​че​ния сим​пто​мов бо​лез​ни Пар​кин​со​на – па​то​ло​гии до​фа​ми​нер​ги​че​ских ней​ро​нов. Так​же по дан​ным кли​ни​че​ских ис​сле​до​ва​ний не сле​ду​ет на​чи​нать при​ем гор​мо​но​те​ра​пии в позд​ней по​стме​но​пау​зе с це​лью улуч​ше​ния па​мя​ти, про​фи​лак​ти​ки ког​ни​тив​ных на​ру​ше​ний, сни​же​ния рис​ка де​мен​ции или улуч​ше​ния со​стоя​ния при бо​лез​ни Аль​гей​ме​ра. Ос​нов​ным на​прав​ле​ни​ем кли​ни​че​ских ис​сле​до​ва​ний яв​ля​ет​ся оп​ре​де​ле​ние дол​го​вре​мен​но​го воз​дей​ст​вия за​мес​ти​тель​ной гор​мо​но​те​ра​пии на ког​ни​тив​ные функ​ции и риск де​мен​ции при на​зна​че​нии в пе​ре​ход​ном пе​рио​де или ран​ней по​стме​но​пау​зе. Ран​ние про​яв​ле​ния – воз​ни​ка​ют за не​сколь​ко лет/ме​ся​цев до ме​но​пау​зы, бъ​е​ди​ня​ют​ся в об​щий кли​мак​те​ри​че​ский син​дром: эмо​цио​наль​ные – раз​дра​жи​тель​ность, бес​по​кой​ст​во, де​прес​сия, сни​же​ние по​ло​во​го вле​че​ния; ве​ге​та​тив​ные – ноч​ные «при​ли​вы» жа​ра, оз​но​бы, по​вы​шен​ная пот​ли​вость, серд​це​бие​ния, на​ру​ше​ние со​су​ди​сто​го то​ну​са (мо​жет про​яв​лять​ся в ви​де сни​же​ния или по​вы​ше​ния дав​ле​ния); нев​ро​ло​ги​че​ские – го​лов​ные бо​ли, нарушение в​ни​ма​ния. Сим​пто​мы «вто​рой оче​ре​ди» - по​яв​ля​ют​ся че​рез 3-5 лет по​сле на​сту​п​ле​ния ме​но​пау​зы: уро​ге​ни​таль​ные рас​строй​ства – су​хость во вла​га​ли​ще, боль при по​ло​вом сно​ше​нии, зуд и жже​ние, не​дер​жа​ние мо​чи. Свя​за​ны эти сим​пто​мы с ат​ро​фи​ей сли​зи​стых вла​га​ли​ща и мо​че​вы​во​дя​щих пу​тей. Эти рас​строй​ства на​блю​да​ют​ся у по​ло​ви​ны жен​щин; из​ме​не​ния ко​жи – мор​щи​ны, су​хость ко​жи; из​ме​не​ния при​дат​ков ко​жи – су​хость и лом​кость ног​тей, вы​па​де​ние во​лос. Позд​ние об​мен​ные на​ру​ше​ния – по​яв​ля​ют​ся че​рез 5 и бо​лее лет по​сле ме​но​пау​зы: ос​тео​по​роз – «раз​мяг​че​ние» ко​ст​ной тка​ни из-за вы​мы​ва​ния каль​ция. Это при​во​дит к сни​же​нию проч​но​сти кос​тей. Наи​бо​лее уяз​ви​мы​ми мес​та​ми в опор​ной сис​те​ме ока​зы​ва​ют​ся шей​ка бед​ра и по​яс​нич​ные по​звон​ки, по​это​му да​же не​боль​шое ме​ха​ни​че​ское воз​дей​ст​вие на эти зо​ны при​во​дит к «ти​пич​ным жен​ским пе​ре​ло​мам» – пе​ре​ло​му шей​ки бед​ра и ком​прес​си​он​но​му пе​ре​ло​му по​яс​нич​ных по​звон​ков; сер​деч​но-со​су​ди​стые за​бо​ле​ва​ния – ате​ро​скле​роз, ише​ми​че​ская бо​лезнь серд​ца (сте​но​кар​дия, ин​фаркт), ги​пер​то​ни​че​ская бо​лезнь; бо​лезнь Альц​гей​ме​ра – у не​ко​то​рых жен​щин с на​след​ст​вен​ной пред​рас​по​ло​жен​но​стью. Бо​лезнь ха​рак​те​ри​зу​ет​ся не​ук​лон​ным сни​же​ни​ем ин​тел​лек​та.

3.3.3. 

ТЕМА: Поражение нервной системы при мальнутрициях 
(профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Неврологические нарушения при ахиллических гастритах.
2. Неврологические нарушения при ишемии тонкого кишечника.
3. Сенестопатический синдром.
4. Полиневритический синдром.
5. Поражения нервной системы при болезни Аддисона.
6. Поражения нервной системы при гипопаратиреозе и гиперпаратиреозе.
При заболеваниях желудочно-кишечного тракта имеют место нарушения обмена веществ, сопровождающиеся нередко нарушением сна, терморегуляции, развитием сердечной недостаточности. При ахилических гастритах со стойким длительным нарушением секреции желудочного сока нередко развивается фуникулярный миелоз, а также поражаются задние и боковые столбы спинного мозга. Сочетание ахилического гастрита и алкоголизма сопровождается развитием полиоэнцефалопатии Вернике. Она проявляется глазодвигательными расстройствами, атаксией, нистагмом, астенией, а нередко скованностью и ригидностью мышц туловища и конечностей. 

При мальнутриции в патологический процесс зачастую вовлекаются симпатические парасимпатические волокна вегетативной нервной, поэтому наблюдается как вазодилятация, так и вазоконстрикция с нарушением регуляции кишечного кровотока. Развивается длительная ишемия кишечника вплоть до гипоксического некроза ворсинок. При этом имеет место всасывание токсического содержимого с потерей тканевых пищеварительных ферментов. Вырабатываются цитотоксические вещества, происходит высвобождение протеолитических ферментов, нарушается проницаемость эпителиального барьера. 

Ишемия толстой кишки может протекать с окклюзией ее венозных сосудов, развитием тромбозов сосудов кишечника может протекать в легкой, умеренной и тяжелой степени. 

При ишемии кишечника легкой степени развивается диарея, боли в животе, однако в стенке кишки нет морфологических изменений. 

Умеренная степень ишемии кишечника сопровождается морфологическими изменениями в слизистой оболочке. 

При тяжелой степени ишемии кишечника развивается инфаркт всех слоев его стенки. 

Неврастенический синдром при мальнутриции отличается диагностическими явлениями, повышенной утомляемостью, шумом в голове, головокружением. Гипердигидрозом и акрециалозом, колебаниями артериального давления. Вначале наблюдается повышение сухожильно-надкостничных рефлексов, а в дальнейшем их снижение. 

При функциональных нарушениях желудочно-кишечного тракта нередко развивается сенестопатический синдром, который проявляется рядом клинических симптомов:

- неопределенными висцеральными, болевыми ощущениями в области живота;

- диссоциацией между степенью выраженности боли и объективными признаками поражения внутренних органов вследствие нарушения кортико-висцеральных взаимоотношений;

- нарушением сна, тремором век, пальцев рук;

- лабильностью вазоматоров;

- парестезиями в зоне дерматомов Th6 – Thg.

Полиневритический синдром часто имеет место при язвенной болезни 12-перстной кишки и хронических колитах. Он проявляется следующими симптомами:

- вегетативно-сенсорной полиневропатией с парестезиями кистей, стоп, кожи живота, туловища;

- гипестезией поверхностей чувствительности;

- оживлением, а при длительном хроническом течении и снижением сухожильных рефлексов. 

Поражения нервной системы при болезни Аддисона (хроническая недостаточность коркового слоя надпочечников) характеризуется рядом неврологических расстройств. Наиболее характерными для этого заболевания являются колебания артериального давления в сторону гипотонии (90/65 – 60/30 мм рт. ст.) и гипогликемические состояния. 

При гипопаротиреозе основной синдром тетания. Явная тетания характеризуется повышенной возбудимостью нервно-мышечной системы и спонтанными приступами тонических судорог, ограниченных или общих. При легких приступах судорожные сокращения возникают в мышцах, иннервируемых определенными нервами, например, лицевым, локтевым, малоберцовым. Может наступить спазм гортани с последующим нарушением дыхания и аноксией мозга. Приступу обычно предшествуют парестезии в виде ощущения покалывания в Области лица, дистальных отделов рук, ног. В момент приступов судорог наблюдаются болевые ощущения в мышцах. Латентная тетания обнаруживается при специальном исследовании. Характерными симптомами являются: симптом Хвостека (сокращение мышц одной половины лица при постукивании в области ствола лицевого нерва), симптом Труссо (сведение кисти в виде «руки акушера» при сдавливании сосудисто-нервного пучка в области плеча), симптом Люста (тыльное сгибание стопы и отведение ее кнаружи при поколачивании по малоберцовому нерву у головки малоберцовой кости). Повышаются сухожильные рефлексы. При тетании могут наблюдаться запор, тошнота, рвота, повышенная раздражительность, мышечная слабость. Возможны трофические нарушения: катаракта, периваскулярные обызвествления в мозговой ткани, сухость и ломкость ногтей и волос. В редких случаях отмечаются изменения со стороны психики – страх, депрессия, иногда галлюцинации. Хроническая недостаточность паращитовидных желез приводит к изменениям со стороны кожи, костной системы, желудочно-кишечного тракта. Может развиться паратиреоидная кахексия с атрофией мышц, изменениями внутренних органов, в том числе почек. В крови резко снижается содержание кальция (до 0,04-0,06 г/л) и повышается уровень фосфора, отмечается алкалоз. Характерно повышение возбудимости нервов при раздражении электрическим током – симптом Эрба (сила тока значительно ниже 5 мА вызывает сокращение мышц).
Гиперпаратиреоз (болезнь Реклингаузена) понижается содержание фосфазы в крови, он выделяется через почки. Развивается остеопароз, размягчение костей и повышения кальция в крови, у больных наблюдается быстрая утомляемость, анорексия, распространенные диффузные боли. Нередко развивается кифоз позвоночника с частым разрушением позвонков. Мышечная слабость резко выражена и напоминает миопатию. Отмечаются боли в мышцах спины, рук, ног. Часто имеется полиурия и полидипсия, нередко выявляется рецидивирующая пептическая язва желудка, желчнокаменная болезнь, панкреатит.    

Первичный гиперальдостеронизм (болезнь Конна) обусловлен аденомой или гиперплазией надпочечника. При этом имеется усиленная продукция минералкортикоидного гормона – альдостерона. Клинические проявления напоминают гипоталамический синдром, с чем приходится проводить дифференциальный диагноз: артериальная гипертензия, синдром несахарного диабета (повышенная жажда, полиурия, низкая относительная плотность мочи), мышечная слабость с приступами, напоминающими миоплегические боли и судорожные напряжения в мышцах типа крампи или тетаноподобный синдром. Для болезни Конна характерны значительное снижение уровня калия в сыворотке крови и повышение натрия, калийурия, повышенная экскреция альдостерона, щелочная реакция мочи. При ретропневмоперитонеуме может быть выявлена увеличенная тень надпочечника.
3.3.4. 

ТЕМА: Неврологические паранеопластические синдромы 
(доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Актуальность проблемы.

2. Генез ПНПНС.

3. Классификация.

4. Наиболее частые неврологические паранеопластические синдромы (полиневропатия, подострая мозжечковая атаксия, синдром Ламберта-Итона, лимбический энцефалит и др.).

Паранеопластические болезни или паранеопластические синдромы (ПС) – различные эндокринные, гематологические, офтальмологические, дерматологические, неврологические болезни, предшествующие раковым заболеваниям или проявляющиеся одновременно с ними. Паранеопластические неврологические синдромы (ПНПНС) – одна из актуальных проблем в неврологии и онкологии. Большой интерес к ним за последние десятилетия объясняется ростом онкологических заболеваний и поиском методов ранней диагностики. Генез ПНПНС и до настоящего времени окончательно не выяснен. Эти синдромы связаны не с интоксикацией или метастазами онкологического процесса, как предполагали ранее, а с возникающими сложными иммуннопатологическими реакциями. Диагностика основана на обнаружении антинейрональных антител. Различные виды рака вызывают образование свойственных им антител к различным структурам нервной системы. Наличие антител в ликворе или сыворотке крови больного служит подтверждением клинического диагноза ПНС и создает возможность для ранней диагностики опухолевого процесса как раз на том этапе, когда лечение может быть эффективным. Отрицательный результат в определении антител у больного с характерной симптоматикой ПНС не исключает неопластического процесса. Клинические проявления ПНПНС могут опережать образование антител. Единой общепризнанной классификации ПНПНС нет. Наибольшее распространение приобрела нижеследующая классификация (R.A. Henson, H. Urich): I) паранеопластические синдромы ЦНС: 1) лимбический энцефалит; 2) дегенерация фоторецепторов (зрительная дисфункция); 3) энцефаломиелит; 4) бульбарный энцефалит; 5) подострая мозжечковая атаксия; 6) опсоклонус (миоклонус); 7) stiff-man-синдром (синдром «жесткого человека»); 8) некротическая миелопатия (миелит); 9) подострая двигательная нейронопатия – АБС-синдром; II) паранеопластические ганглиорадикулиты, полиневропатии и мононевропатии: 1) сенсорная полиневропатия; 2) сенсомоторная полиневропатия; 3) ганглиорадикулит; 4) острая воспалительная полирадикулоневропатия; 5) хроническая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия; 6) моторная полиневропатия; 7) прогрессирующая нейронопатия; 8) мононевропатия, поражение черепных нервов; III) мышечные паранеопластические синдромы: 1) дермато-полимиозит; 2) нейромиотония; 3) синдром Ламберта-Итона; 4) кахексическая миопатия; 5) эндокринная миопатия; 6)миастения гравис.

Среди множества ПНПНС наибольшую известность приобрели: паранеопластическая полиневропатия, подострая мозжечковая атаксия, синдром Ламберта-Итона, лимбический энцефалит, синдром ригидного человека, острая некротическая миелопатия и подострая двигательная нейронопатия.

Поражение корешков и периферических нервов опережает по частоте все другие неврологические ПНС. Это чаще проявляется невро- или полиневропатиями (сенсорными, сенсомоторными, моторными). Заболевание может начинаться постепенно с парестезий в дистальных отделах конечностей, чаще стоп. Затем возникают различные расстройства чувствительности по типу «носков», реже «перчаток». Рано выпадают ахилловы рефлексы, на более поздних этапах – и коленные. Наиболее ранимым среди периферических нервов является малоберцовый нерв, при инсулиномах чаще отмечаются мононевропатии с преимущественным поражением нервов верхних конечностей (лучевого, локтевого). 

Синдром подострой мозжечковой атаксии среди ПНС занимает ведущее место, уступая по частоте лишь полиневропатиям, встречается чаще при бронхогенном раке легкого, но может быть при раке и другой локализации. В сыворотке крови этих больных обнаруживают антитела к клеткам Пуркинье. Может быть паранеопластический классический мозжечковый синдром с триадой Лучани (астения, атония, астазия) или мозжечковая атаксия Мари-Фуа-Алажуанина. При классическом мозжечковом ПНС у больного наблюдаются также нистагм, скандированная речь, интенционное дрожание, адиадохокинез, расстройство походки (походка «пьяного»). При синдроме Мари-Фуа-Алажуанина атаксия носит избирательный характер. При отсутствии нистагма, скандированной речи у больного грубо страдает походка и выполнение пяточно-коленной пробы. 

Миастенический синдром Ламберта-Итона (МСЛИ) отличается от миастении гравис (МГ) нижеследующими признаками: 1) никогда не начинается с глазодвигательных нарушений; 2) характерен феномен «врабатывания» – увеличение мышечной силы при физической нагрузке и во второй половине дня; 3) рано угасают глубокие рефлексы, тогда как при МГ они сохраняются даже при кризе; 4) мышечная слабость часто сопровождается выраженными вегетативными нарушениями (ортостатическая гипотензия, усиленное потоотделение, саливация и др.); 5) слабая реакция на антихолинестеразные препараты при хорошей реакции на введение гуанидина; 6) типичные изменения при ЭНМГ, выражающиеся низкой исходной амплитудой М-ответа, с наличием декремента при высокочастотной стимуляции («феномен врабатывания»); ЭНМГ делает диагноз МСЛИ достоверным; 7) частое сочетание с полиневропатией.

В некоторых случаях ПНПНС проявляется острым лимбическим энцефалитом, который характеризуется нижеследующим: 1) паранеопластический  процесс (бронхогенный рак легкого, молочной железы, яичников, другой локализации); 2) характерная триада – сочетание психопатологических феноменов, прогрессирующего когнитивного дефицита с развитием деменции и эпилептических припадков.

Синдром ригидного человека (СРЧ, stiff-man syndrome) – редкий синдром. Клинически он проявляется болезненными сокращениями мышц с их прогрессирующей ригидностью в области затылка, туловища и конечностей. В межприступный период двигательная активность больного сохранена. Разработаны диагностические критерии заболевания (D. Dumitry): 1) медленное прогрессирующее течение симптомов болезни; 2) расслабление мышц во время сна; 3) преобладание мышечного напряжения паравертебральных мышц; 4) «порывистый» ответ вслед за значительным мышечным спазмом; 5) снижение мышечного тонуса после сна, введения диазепама; 6) постоянная мышечная активность при игольчатой ЭМГ; 7) невозможность выяснения иной этиологии мышечного спазма; развивается на фоне злокачественных опухолей различной локализации (легких, средостения, молочной железы и т.д.); 8) отрицательный тест с анти-ДГК (декарбоксилаза глутаминовой кислоты) антителами. В настоящее время установлено, что причиной развития СРЧ является выработка аутоантител  против некоторых синаптических антигенов, наиболее часто – против ДГК, которая катализирует синтез гамма-аминомасляной кислоты в нейронах. В результате этого повышается двигательная нейрональная активность спинного мозга. Возникновение синдрома связывают с ГАМК-ергическим торможением (-мотонейронов к ГАМК-ергическим нейронам типа Anti-128 KD. Чаще возникает у мужчин в возрасте 40-50 лет, но описан и у женщин с раком молочной железы. Длительность заболевания колеблется в большом диапазоне (от 4 месяцев до 15 лет). В 30% случаев СРЧ сочетается с другой аутоиммунной или паранеопластической патологией.

Острая (подострая) некротическая миелопатия развивается чаще в развернутой стадии онкологического процесса в результате метастазирования в позвоночник при гипернефроме, раке кишечника, предстательной железы, легкого, почки, лимфоме и раке другой локализации. Встречаются случаи острого спастического тетрапареза у больных с раком поджелудочной железы и инсулинзависимым сахарным диабетом. Может быть восходящая вялая параплегия с нарушением функции тазовых органов, с повышением белка в ликворе. Необходимо, прежде всего, исключить при этом эпидуральную компрессию спинного мозга, интрамедуллярный процесс, метастазы, лучевую миелопатию (уровень поражения не должен соответствовать уровню лучевой терапии).

Паранеопластическая подострая двигательная нейронопатия клинически похожа на амиотрофический боковой склероз, его полиомиелитический вариант. Характеризуется быстронарастающими, чаще вялыми парезами ног (страдает нижний мотонейрон), как правило, первоначально проксимальными параличами конечностей, с ранним угасанием глубоких рефлексов, с возможным парезом межреберных мышц и диафрагмы, с высоким риском летального исхода от остановки дыхания, с минимальными чувствительными расстройствами. В крови больных обнаруживаются антитела к двигательным нейронам передних рогов спинного мозга. В ликворе – повышение белка. У некоторых больных может быть эпизод самопроизвольного улучшения. 

Таким образом, ПНПНС могут проявляться поражением как центральной, так и периферической нервной системы. В изолированном виде ПНПНС возникает лишь в дебюте заболевания. В развернутой стадии ракового процесса они, как правило, сочетаются или появляются в форме комбинированных синдромов. В одних случаях ПНПНС опережают на несколько лет раковое заболевание, в других развиваются одновременно с ним, у некоторых возникают в финале онкологического процесса, являясь непосредственной причиной смерти больного.

3.3.5. 

ТЕМА: Поражения нервной системы при гематологических заболеваниях (профессор, доктор медицинских наук 
Филиппович Н.Ф.)
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. В12-дефицитная анемия.

2. Лейкозы.

2.1. Хронический лимфолейкоз.

2.2. Хронический миелолейкоз.

3. Лимфогрануломатоз.

4. Эритремия.

Пернициозная В12-дефицитная анемия возникает при нарушении образования «внутреннего» антианемического фактора (фактора Касла) – гастромукопротеина. При этом заболевании со стороны нервной системы у 70-90% больных развивается фуникулярный миелоз (нейроанемический синдром, подострая дегенерация спинного мозга). Патоморфологические изменения находят в задних и боковых канатиках спинного мозга в виде распада миелиновых оболочек и осевых цилиндров, образования пустот и вакуолей. В боковых канатиках поражаются пирамидные, спинноцеребеллярные и спинноталамические пути. В периферических нервах и корешках изменения нерезкие. В головном мозге имеются мелкие очаги демиеленизации и диффузные изменения клеток.

Начало заболевания в возрасте 30-50 лет. Первые симптомы: парестезии в конечностях в виде ползания мурашек, покалывания, жжения, грубее выраженные в пальцах ног, а также в языке. В дальнейшем развивается картина поражения задних канатиков (расстройство глубокой и тактильной чувствительности, атаксия) и боковых канатиков (парезы, повышение тонуса и сухожильных рефлексов, патологические знаки; затем сухожильные рефлексы могут угасать). При далеко зашедшем заболевании расстраиваются тазовые функции (императивные позывы или задержка мочеиспускания). Выделяют различные варианты клинического течения: с преобладанием поражения задних канатиков, боковых, комбинированные формы поражения – и задних, и боковых канатиков. Наблюдаются изменения психики в виде астенизации, депрессивных состояний, реже в виде острых психозов. Ликвор не изменен. Течение заболевания медленно прогрессирующее, хотя встречаются случаи с быстрым течением. Диагноз фуникулярного миелоза не представляет затруднений при поражении задних и боковых канатиков спинного мозга в сочетании с характерными изменениями – крови, ахилией и гунтеровскнм языком.

Дифференциальный диагноз проводят со спинной сухоткой при преобладании поражения задних канатиков, рассеянным склерозом при преобладании поражения боковых канатиков. 

Геморрагические диатезы – заболевания, имеющие один общий симптом – наклонность к кровотечениям. Они могут зависеть от изменений сосудистой стенки или свертывающих свойств крови. К этой группе заболеваний относятся геморрагический капилляротоксикоз (геморрагический васкулит, или болезнь Шенлейна-Геноха), гемофилия, тромбо-цитопеническая пурпура, или болезнь Верльгофа, апластическая анемия и др. Поражение нервной системы у этих больных является следствием кровоизлияний в вещество головного мозга, оболочки мозга, спинной мозг, мягкие ткани со сдавлением периферических нервных стволов или в сами нервные стволы. При кровоизлиянии в мозг может наступить коматозное состояние, очаговые симптомы в виде гемиплегии, афазии. При субарахноидальных кровоизлияниях на первый план выступает менингеальный симптомокомплекс. При сдавлении периферических нервов гематомой синдромы поражения могут развиваться постепенно. При кровоизлиянии в нервный ствол параличи и парезы возникают быстро, характерен болевой синдром.

Лейкозы. При острых лейкозах поражение нервной системы (нейро-лейкемия) встречается у 25% больных и более. Клиническая картина полиморфна. Она связана с различным характером патологического процесса и с локализацией его. Часто отмечается опухолевидный тип. В этих случаях может развиваться инфильтрация клеточными элементами миелоидного ряда различных образований нервной системы: мозговых оболочек, корешков и стволов черепных и спинномозговых нервов, периневральных пространств. Лейкомы могут локализоваться в эпидуральной клетчатке. Довольно типична картина поперечного миелита. Описаны невриты отдельных нервов, плекситы. Наблюдается также сосудистый тип поражения, когда развиваются тромбозы или геморрагии, часто множественные с картиной субарахноидального кровоизлияния, парезами, параличами, речевыми расстройствами. В спинномозговой жидкости – белково-клеточная диссоциация, иногда плеоцитоз, эритроциты или ксантохромия. Описаны случаи наличия в ликворе миелоидных элементов.

Диагноз ставят на основании распознавания основного заболевания – лейкоза. Характерные изменения в крови, а особенно в костном мозге, увеличение лимфатических узлов, печени, селезенки, повышение температуры, истощение, множественные кровотечения, в том числе из десен, носа, желудочно-кишечного тракта, почек, иногда язвенно-некротическая ангина позволяют диагностировать острый лейкоз.

При хроническом лимфолейкозе наблюдается значительная пролиферация лимфоидной ткани с резким увеличением лимфатических узлов. Часто наблюдается геморрагический синдром в связи с резким падением числа тромбоцитов.

При хроническом миелолейкозе характерны астенические жалобы (общая слабость, быстрая утомляемость), боли в костях. Нередко отмечаются невралгические явления за счет сдавленпя периферических нервов специфическими инфильтратами. В развернутой стадии болезни типичны множественные геморрагии.

Лимфогранулематоз (болезнь Ходжкина) часто дает тяжелые неврологические симптомы. Давление лимфогранулематозных узлов на нервные корешки, сплетения и периферические нервные стволы может привести к тяжелым невралгиям или невритам. Прорастание специфических гранулематозных масс в эпидуральную клетчатку или в позвонки обусловливает компрессию спинного мозга. Наблюдается поражение черепных нервов, в частности глазодвигательного, тройничного, лицевого, слухового, – при поражении оболочек основания головного мозга. Описаны эпилептиформные припадки, как генерализованые, так и локальные. Лимфогранулематозные узлы могут сдавливать сосуды головного и спинного мозга, вызывая ишемические очаги. Наблюдаются случаи токсического полиневрита. При компрессии спинного мозга в ликворе находят белково-клеточную диссоциацию и симптомы ликворного блока, при инфильтрации мозговых оболочек обнаруживаются лимфоциты – от нескольких десятков до сотен.

При поставке диагноза поражения нервной системы, обусловленного лимфогранулематозом, следует учитывать наличие общих симптомов: увеличение лимфатических узлов плотной консистенции, спаянных в виде пакетов, безболезненных при пальпации, похудание, анемия, ретикулоцитоз, кожный зуд, сильная потливость, интермиттирующая лихорадка. Для уточнения диагноза показана пункция лимфатического узла или его биопсия.

Миеломная болезнь (болезнь Рустицкого) – системное опухолеподобное заболевание с исходным ростом из плазматических клеток костного мозга и других органов. Характерно поражение костей со своеобразными округлой формы дефектами, особенно в костях черепа, таза, ребер, позвонков. Часты жалобы на сильные боли в позвоночнике, в грудной клетке. При грубом поражении позвоночника наблюдаются явления компрессии спинного мозга, иногда отмечаются спонтанные переломы позвонков. Разрастание миеломных масс может привести к инфильтрации мозговых оболочек, поражению черепных нервов на основании черепа. Описан синдром полиневропатии с увеличением белка в ликворе при доброкачественно протекающей форме миеломной болезни. При постановке диагноза миеломной болезни следует учитывать анемизацию, резко повышенную СОЭ, грубые сдвиги в протеинограмме, появление в моче белковых тел Бенс-Джонса. Нередко возникает тяжелая нефропатия, приводящая к почечной недостаточности.

Эритремия (полицитемия, болезнь Вакеза) сопровождается головными болями, головокружением, шумом в ушах, сонливостью. Отмечаются астенические симптомы (быстрая утомляемость, снижение памяти, раздражительность, угнетенное настроение). Могут наблюдаться преходящие нарушения мозгового кровообращения с парезами, параличами, кратковременной или длительной слепотой. Иногда возникают и стойкие очаговые поражения головного мозга как следствие тромбозов мозговых артерий, может иметь место и картина кровоизлияний Частым осложнением является синдром эритромелальгии. Диагноз поражения нервной системы на почве эритремии ставят на основании данных анализа крови: большое количество эритроцитов, тромбоцитов, повышенное содержание гемоглобина, замедленная СОЭ (до 1-2 мм/ч), большая вязкость крови. Характерен вид больных – гиперемия лица и слизистых оболочек (вследствие расширения капилляров). Часты носовые кровотечения. Наблюдается увеличение печени и селезенки.

3.3.6. 

ТЕМА: Поражения нервной системы при диффузных заболеваниях соединительной ткани (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Неврологические синдромы при системной красной волчанке.

2. Синдромы поражения нервной системы при склеродермии.

3. Неврогенные осложнения узелкового полиартериита. 
К диффузным болезням соединительной ткани с частыми неврологическими синдромами относят, прежде всего, такие системные ревматические болезни, как системная красная волчанка (СКВ), системная склеродермия, узелковый полиартериит, в патогенезе которых ведущая роль принадлежит дефекту иммунорегуляторных механизмов с формированием аутоиммунных реакций. Клиника поражений нервной системы при диффузных заболеваниях соединительной ткани  включает: 1) поражение периферической нервной системы (полиневропатии, мононевропатии, туннельные синдромы); 2) поражение центральной нервной системы – ЦНС   (пирамидный, вестибулярно-атактический, базально-оболочечный,   др.); 3) вегетативную дисфункцию; 4) астенические, астено-невротические проявления, др.). В большинстве случаев это создает картину синдрома энцефалополиневропатии или энцефаломиелополирадикулоневропатии. Цереброваскулярные осложнения при  системных ревматических болезнях наблюдаются в  30-50% случаев. Наряду с церебральным васкулитом патогенез цереброваскулярных осложнений этих болезней обусловлен  артериальной гипертензией, связанной с поражением почек, невоспалительной васкулопатией мелких сосудов, развивающейся при гиперпродукции антител к фосфолипидам, с рано возникающим при стероидной терапии атеросклеротическим поражением сосудов. При этом у больных СКВ цереброваскулярная патология наблюдается в 75% случаев, а воспалительный процесс в церебральных сосудах – лишь в 15-21%. Относительно более редкое вовлечение церебральных сосудов в системный воспалительный процесс по сравнению с сосудами висцеральных органов и периферической нервной системы объясняется наличием гематоэнцефалического барьера и особых свойств эндотелия сосудов мозга. Лимфоцитарная адгезия у мозгового эндотелия меньше (5% по сравнению с 15-20% в других органах). Вовлечение в патологический процесс ЦНС изменяет реактивность организма, угнетает средства иммунобиологической защиты, что приводит к атипичности и стертости течения диффузных заболеваний соединительной ткани, создает дополнительные диагностические трудности. К церебральным критериям активности васкулитов при системных  ревматических болезнях относят: деменцию, судороги, инсульт; возникший вновь или прогрессирующий в течение последнего месяца цереброваскулярный синдром; постепенно прогрессирующие органические изменения вследствие хронической вазоцеребральной недостаточности, не связанные с атеросклерозом и эссенциальной гипертензией, и/или психические расстройства, эпилептические припадки, психозы. Все диффузные болезни соединительной ткани характеризуются выраженным полиморфизмом клиники. При диагностике этих заболеваний необходимо учитывать,  прежде всего, основные их симптомы. Выделяют следующие критерии СКВ: 1) клетки LE; 2) антинуклеарный фактор (АНФ); 3) сыпь на лице («бабочка»); 4) синдром Рейно; 5) повышенная чувствительность к инсоляции; 6) аллопеция; 7) серозиты (плеврит, перикардит); 8) висцериты (кардит, пневмонит, нефрит и др.);  9) поражение нервной системы; 10) сыпи различного характера; 11) артрит без деформации; 12) лейкопения; 13) анемия; 14) тромбопения; 15) гипергаммаглобулинемия. Эпилептические припадки могут задолго предшествовать другим проявлениям СКВ и достоверно коррелируют с уровнем антикардиолипиновых антител (АКЛ) класса IgG. Хорея обычно появляется на начальных стадиях СКВ и также  ассоциируется с повышенным титром антифосфолипидных антител (АФЛ). Параличи и парезы – редкие осложнения СКВ и могут быть полностью обратимыми. Особенностью головных болей при СКВ является их частая связь со скотомой и купирование цефалгии приемом кортикостероидных препаратов. Типичные нейровизуализационные находки – очаги инфарктов и расширение желудочков мозга. Психические нарушения обратимы и наблюдаются у 60% больных СКВ. Эпизоды психотических расстройств могут быть манифестными симптомами при СКВ, трудно отличимы от измений на фоне стероидной терапии. Американская ревматологическая ассоциация к большим диагностическим критериям нервно-психических расстройств при СКВ относит:   судорожные приступы, очаговые двигательные или чувствительные нарушения, расстройство сознания, энцефалит, психоз; к малым – парестезии без объективного подтверждения, головные боли, псевдоотек диска зрительного нерва, доброкачественную внутричерепную гипертензию, беспокойство, нарушение поведения. Нейропсихическое нарушение подтверждается при наличии одного большого критерия или при сочетании одного малого критерия с изменениями лабораторно-инструментальных показателей. Обсуждается роль церебральных васкулитов и АКЛ в патогенезе паркинсонизма, который иногда развивается у этих пациентов и поддается лечению кортикостероидами. У 80% больных СКВ развиваются признаки хронической и/или острой недостаточности мозгового кровообращения, частые  транзиторные ишемические атаки. Выделяют 4 группы компъютерно-томографических (КТ) изменений при СКВ, соответствующих определенной клинической картине: 1) наружная и/или внутренняя гидроцефалия у пациентов с большой давностью СКВ и поражения ЦНС; 2) наружная гидроцефалия со сдавливающими головными болями, преимущественно в затылочной и височных областях, с шумом в голове, диплопией, вегетососудистыми расстройствами, психическими нарушениями по типу атипичного гипоманиакального состояния, депрессии, с эпиприпадками, с окуловестибулярными нарушениями, ослаблением конвергенции глазных яблок; 3) мелкие кисты головного мозга с гидроцефалией в сочетании с головными болями различной локализации, вегетососудистыми расстройствами, единичными случаями психических нарушений по типу психоорганического синдрома, с анизорефлексией, наличием патологических рефлексов, девиацией языка, асимметрией лица; 4) локальное расширение подпаутинных пространств наблюдается, как правило, при наименьшей давности СКВ и поражения ЦНС. Церебральная атрофия, выявляемая при КТ головного мозга, появляется в среднем через 5,5 лет после начала СКВ. У пациентов с неочаговой симптоматикой чаще выявляется множество гиперинтенсивных очагов в подкорковом белом веществе, а у пациентов с очаговой симптоматикой – гиперинтенсивные очаги в бассейнах крупных мозговых сосудов. При МРТ обычно выявляются неспецифические изменения. Могут быть диффузные нерегулярные усиления МРТ-сигнала  от мягкой и паутинной мозговых оболочек, диффузное дуральное утолщение, которое усиливается при контрастировании, часто сочетается с локальными бляшкоподобными утолщениями; иногда отмечаются изменения в прилежащей мозговой паренхиме, при этом выявляются  очаговые и многоочаговые изменения в белом и сером веществе головного мозга, представленные асимметрично; отмечается  широкий спектр изменений: от точечной гиперинтенсивности на Т2-взвешенных изображениях до признаков тромбозов больших венозных синусов или признаки хронического рецидивирующего вторичного менингита, отек полушария или доли.  Возможность образования на фоне волчаночного васкулита аневризмы церебральных сосудов диктует необходимость проведения по жизненным показаниям всем больным СКВ с цереброваскулярными нарушениями церебральной ангиографии, КТ,  МРТ, МР-ангиографии головного мозга. Биопсия пораженных сосудов и гистологическое исследование дает дополнительную информацию, но далеко не всегда можно получить образец необходимой ткани. Выявление воспалительного процесса при биопсии подтверждает диагноз. При отрицательном результате биопсии необходимо остановиться на клиническом диагнозе, который будет подкрепляться регрессом общих симптомов в течение 24-48 часов от начала терапии глюкокортикостероидами и нормализацией СОЭ в течение месяца. УЗ-исследование магистральных артерий головы при васкулитах позволяет отслеживать динамику процесса, но большинство выявляемых изменений являются неспецифичными и могут наблюдаться, например, при раннем атеросклерозе. 

Нервно-мышечные нарушения вносят существенный вклад в полисиндромную клиническую картину диффузных болезней соединительной ткани, однако выделение «невропатической» составляющей в комплексе сенсорных и моторных дисфункций, характерных для этих заболеваний, нередко затруднено в связи с выраженностью суставного и вазоспастического синдромов. При СКВ описаны хроническая или подострая симметричная дистальная сенсорная, сенсорно-моторная полиневропатия или полирадикулоневропатия, синдром Гийена-Барре, острая или подострая мононевропатия, туннельные синдромы, множественная мононевропатия, плексопатия (отдельные наблюдения), поражение черепных нервов, в том числе бульбарных. 

          При склеродермии начальные поражения кожи, поскольку нет болевых ощущений, нередко не привлекают внимания, что ведет к позднему обращению к врачу. Характерно поражение кожи в виде плотного отека, индурации, атрофии с изменением окраски (депигментация, гиперпигментация, «восковидность»). Величина пораженных участков может быть различной – от небольших до распространенных, захватывающих конечности, лицо, туловище. Заболевание может начинаться с вазоспастических явлений, с  побледнением кистей рук, чувством онемения, болями  (синдром  Рейно). Возможны мышечные поражения, дисфагия, легочный фиброз, артралгии, поражение сердца, суставов. Наблюдается типичное маскообразное лицо с заостренным носом, окостеневающими ушными раковинами, узкой ротовой щелью и кисетообразными морщинками вокруг рта, порой с несмыкающимися веками. Выявляются склеродермические изменения различных участков кожи, реже генерализованное ее поражение,  гиперпигментация кожных покровов, иногда чередующаяся с депигментацией, гиперкератоз, эритема, телеангиэктазии, холодные пальцы конечностей.      Тестообразный плотный отек подкожной клетчатки сменяется индурацией,  атрофией, нередко  эти фазы кожных изменений сосуществуют. Иногда  развиваются  разнообразные трофические изменения ногтей, гангрена пальцев, выпадение волос, зубов, фарингиты,  синдром  “сухого” Съегрена (отсутствие слез, слюны и носовой слизи при вовлечении в процесс соответствующих желез). За счет явлений сухого фарингита и изменений голосовых связок  голос –  тихий, осипший.   Часты артралгии,  тугоподвижность в суставах за счет соединительнотканных изменений в связочном аппарате. Характерны остеопороз и остеолиз конечных фаланг пальцев кистей и кальцинозные скопления от мелких зернышек до массивных конгломератов, деформирующих кисть и ограничивающих ее подвижность. Кальцинаты выявляются рентгенологически и в других отделах конечностей. Со стороны мышц чаще наблюдается медленно прогрессирующий  фиброзирующий миозит со вторичной атрофией. Ригидность,  анкилозирующие контрактуры,  амимичное, маскообразное лицо и затухающий голос больного  можно принять за   паркинсонизм в начале заболевания. Мышечное поражение  с ограничением подвижности имитирует  прогрессирующую дистрофию. Наряду с синдромом Рейно и кальцинатами  важным симптомом склеродермии, ее генерализованной формы является дисфагия.  Изменения в соединительной ткани, в подслизистом слое, между мышечными волокнами верхних отделов пищевода  затрудняют его функцию,  глотание. Отмечается  склерозирование внутренних органов:  кистозность легких (рентгенологически  –  «сотовые» легкие), гепатолиенальный синдром, кардиосклероз, склероз клапанов сердца, преходящая протеинурия, умеренные изменения со стороны щитовидной и половых желез (гипертиреоз, аменорея). Выявляются также  гипергаммаглобулинемия, эозинофилия, выраженная вегетативная дисфункция, болезненность нервных стволов, ускоряется  СОЭ. Избирательное поражение глазодвигательных мышц ограничивает взор. Встречаются и нарушения психики в виде тревожно-депрессивного настроения,  иногда по типу  острого психоза, со слуховыми и обонятельными галлюцинациями, бредовыми идеями, делирием с последующей амнезией. Диагностические трудности при системной склеродермии обусловлены  редкостью патологии,  наличием переходных, сочетанных форм, таких, как склеродермия и ревматизм, артрит, дерматомиозит. При системной склеродермии описаны следующие клинические формы полиневропатий: симметричная сенсорная и сенсорно-моторная или полирадикулоневропатия, поражение черепных нервов, в том числе тригеминальная сенсорная невропатия, множественная мононевропатия (отдельные наблюдения), туннельные синдромы. Боли, парестезии, онемение и слабость конечностей сам больной и лечащий  врач нередко связывают с артритом, артралгиями, синдромом Рейно, венозной недостаточностью, дистрофическими изменениями позвоночника. При клиническом неврологическом обследовании выявляются типичные для полиневритического синдрома расстройства болевой чувствительности в дистальных отделах конечностей по типу «перчаток» и «носков», гипо- или гиперестезия. Примерно у четверти больных системной красной волчанкой и половины больных системной склеродермией определяется дефицит глубокой чувствительности, обычно негрубый, но в части случаев выраженный, ведущий к сенситивной атаксии. При исследовании вибрационной чувствительности в дистальных отделах конечностей с помощью камертона С128 обнаруживается ее снижение или выпадение. Возможно двустороннее отсутствие ахилловых рефлексов, при этом преобладают легкие и умеренные  симметричные изолированные дистальные парезы или преимущественно дистальные. У некоторых больных отмечается преимущественно проксимальная мышечная слабость или тетрапарезы без явного преобладания по группам мышц. В редких случаях полиневропатии преобладает двустороннее поражение общего малоберцового нерва с развитием типичной картины степпажа. Тяжесть невропатии нарастает с увеличением длительности основного заболевания и коррелирует с выраженностью суставного синдрома. Симптомы полиневропатии более выражены у больных с полиартритом и язвенным поражением дистальных отделов конечностей (дигитальные язвы, трофические язвы голеней). Синдром радикулопатии (обычно неполный, включающий негрубые расстройства чувствительности корешкового типа, очень редко сопровождающийся избирательным парезом соответствующих мышц) чаще шейного или пояснично-крестцового уровня, выявляется у половины больных. Выявление радикулопатии на фоне выраженной полиневропатии дает основание считать корешковые нарушения проявлением синдрома полирадикулоневропатии. Для системных ревматических заболеваний также характерны невропатии смешанного типа (аксонально-демиелинизирующая ) при сочетанном поражении моторных и сенсорных волокон периферических нервов. Результаты игольчатой электромиографии подтверждают наличие в скелетных мышцах больных как СКВ, так и системной склеродермией одновременно признаков «первично-мышечного» и неврального процессов, причем последний доминирует.  Такие особенности диффузных заболеваний соединительной ткани, как гиперпродукция коллагена, экссудативные и пролиферативные изменения в суставах и периартикулярных тканях, предрасполагают к формированию туннельных синдромов. Клинические признаки компрессионных невропатий в виде чувствительных и двигательных нарушений дистальнее зоны «туннеля» и положительные результаты специфических клинических проб (тесты Тинеля, пальцевой компрессии и др.) имеются у каждого третьего больного с рассматриваемой патологией. Наиболее частая локализация «туннелей» – уровень запястья (карпальный канал или канал Гийена), реже встречаются синдромы кубитального и тарзального каналов, метатарзалгия Мортона. У  многих пациентов обнаруживаются множественные туннельные синдромы. Острая тяжелая «васкулитная» мононевропатия (в том числе множественная), связанная с некротизирующим васкулитом, является редким проявлением СКВ, почти всегда ассоциируется с высокой активностью заболевания, поражением ЦНС и внутренних органов. Ведущими звеньями патогенеза повреждения периферических нервов при диффузных болезнях соединительной ткани считаются ишемия и иммунные нарушения. Ишемия обусловлена васкулитом или васкулопатией с вовлечением vasa nervorum. Среди аутоиммунных нарушений особое значение в патогенезе имеют антинейрональные антитела (в частности, к ганглиозиду GM) и клеточные иммунные реакции. У больных с диффузными болезнями соединительной ткани, имеющих в сыворотке крови антитела к кардиолипину изотипов IgG и IgM, отмечается большая выраженность признаков неврального поражения по данным стимуляционной и игольчатой электромиографии, чем у пациентов без указанных антител. Сывороточный уровень антител к фактору роста нервов (аФРН) у каждого третьего пациента с диффузными болезнями соединительной ткани превышает норму. 
  Иногда СКВ начинается с почечного синдрома, повышения АД, что  провоцирует дифференциальный диагноз с узелковым полиартериитом, для которого такой дебют более характерен.  Необходимо учитывать также   наличие кожной эритемы и волчаночных  клеток в крови. Позволяют правильно поставить диагноз нижеследующие признаки, которые расположены по диагностической значимости (основные симптомы узелкового полиартериита:  1) периферическая невропатия; 2) высокая лихорадка; 3) узелки по ходу сосудов; 4) ливедо; 5) астмоподобный синдром; 6) гиперлейкоцитоз; 7) гиперэозинофилия; 8) боли в животе; 9) потеря веса; 10) мышечные поражения; 11) коронарные симптомы (чаще по ЭКГ); 12) поражение почек; 13) при синдроме Вегенера ведущее проявление – язвенно-некротическое поражение носоглотки и легких.  
       Таким образом, для узелкового полиартериита характерны, прежде всего симптомы поражения периферической нервной системы, почек и абдоминальный синдром. Возможны миалгии, невралгии и артралгии, при этом  такой локализованный характер боли  обретают позже; вначале они –   неопределенного характера и локализации, затем преобладают в определенной группе мышц, чаще  в икроножных, иногда мучительные, жгучие,    могут локализоваться в стопах. Стопные каузалгии столь значительны, что невозможно  прикоснуться к пяткам. Резкие корешковы боли  при наличии лихорадочного состояния имитируют воспаление оболочки спинного мозга. Затем невралгическая, корешковая фаза переходит в невритическую. Развиваются мононевропатии и полиневропатии. Чаще других страдают лучевой и малоберцовый нервы, из черепных нервов – лицевой. Характерно последовательное поражение отдельных нервов, нередко с  исчезновением одних и появлением им на смену других симптомов. Картина асимметричной полиневропатии развертывается постепенно, медленно прогрессирует. Описаны случаи полиневропатии с восходящим  параличом  Ландри.  Поражение ЦНС при узелковом полиартериите встречается в 10-20% случаев. Могут быть как ишемические, так и геморрагические инсульты, как точечные геморрагии, так и значительные кровоизлияния  (внутримозговые, субарахноидальные или субдуральное). Для узелкового полиартериита также характерны гиперкинезы и  эпилептические припадки, которые обычно поддаются лекарственному контролю и редко рецидивируют. Пароксизмы – чаще локальные, адверсивные –   с поворотом головы и глаз в сторону. Возможен летальный исход в состоянии эпилептического статуса. При узелковом полиартериите может быть картина прогрессирующего когнитивного дефицита вплоть до деменции. По  некоторым данным,  у 25% больных наблюдаются церебральные  нарушения, которые  проявляются  транзиторными ишемическими атаками, тромбозами, внутримозговыми (обширными и мелкоточечными), субарахноидальными геморрагиями. Примерно в таком же проценте случаев при узелковом полиартериите наблюдаются поражения воспалительного характера типа менингоэнцефалита, энцефалита (иногда с гиперкинезами), менингита,  обычно  с геморрагическим компонентом. Могут быть  психические расстройства с отсутствием  критики к своему состоянию, дезориентировкой  в месте и времени; встречаются конфабуляции, делирий, иногда с агрессивными проявлениями, двигательным возбуждением. При узелковом полиартериите примерно в 75% случаев выявляется  офтальмологическое поражение: отек сосков зрительных нервов, отек сетчатки с отслойкой, кровоизлияния в сетчатку, аневризмы сосудов сетчатки, узелки по ходу сосудов,  геморрагический нейроретинит, неврит зрительного нерва, тромбозы и инфильтраты центральной артерии сетчатки,  снижение зрения вплоть  до полной слепоты  (амавроза). 

         Таким образом, диагностика диффузных заболеваний соединительной ткани основана на характерной клинической картине, данных дополнительных исследований. В неясных случаях установлению диагноза помогают данные биопсии.   
3.3.7. 

ТЕМА: Поражения нервной системы при заболеваниях почек (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Неврологические осложнения острой почечной недостаточности.

2. Неврологические осложнения хронической почечной недостаточности.

3. Азотемическая кома.

4. Эклампсическая кома.

Изменения, отмечаемые как в центральной, так и периферической нервной системе при патологии почек, делятся на две группы: 1) обусловленные нарушением функции почек с вторичными явлениями энцефаломиелополинейропатии различной степени; 2) патология нервной системы идет параллельно почечным симптомам и обусловлена единым этиологическим фактором, нередко наследственного генеза.
К первой группе относятся поражения сосудов почек (стеноз почечной артерии врожденного характера, фиброэластоз, ревмоваскулит, атеросклеротический тромбоз и др.), в связи с чем может развиваться почечная гипертония. Повышение артериального давления с характерным высоким диастолическим давлением приводит к целому ряду неврологических расстройств.
Почечная гипертензия развивается также в результате хронического нефрита и нефросклероза, вследствие этого могут наступать преходящие нарушения мозгового кровообращения или гипертоническая энцефалопатия. В развернутой стадии почечной гипертензии наблюдаются более стойкие расстройства церебральной гемодинамики с парезами, параличами, а также нарушением речевых функций и другими очаговыми симптомами. На глазном дне выявляются изменения сосудов сетчатки. При остром гломерулонефрите в результате генерализованного спазма могут наблюдаться головная боль, головокружение, астенический синдром, а в некоторых случаях, особенно в детском возрасте, эпилептиформные припадки псевдоуремического характера.
Опухоли почек, чаще всего гипернефрома и первичный рак, дают частые множественные метастазы в головной мозг и позвоночник с соответствующими клиническими симптомами.
Наиболее тяжелые неврологические осложнения наблюдаются при остром и хронической почечной недостаточности. Они возникают как следствие острых и хронических гломерулонефритов, при атеросклеротической почке, при системных васкулитах, больших коллагенозах, амилоидозе, поликистозе и др. При хронической почечной недостаточности постепенно нарастает уровень мочевины и других шлаков, развивается ацидоз, нарушается электролитный обмен. Как результат комплексной интоксикации формируется гипоксия и отек мозговой ткани.
Клиническая картина развивающейся уремии характеризуется симптомами поражения кожи (зуд, расчесы), желудочно-кишечного тракта и нервной системы. Неврологические симптомы проявляются головной болью, рвотой, а также сонливостью, апатией, оглушенностью. Иногда отмечаются состояние возбуждения, психические явления. Нарушения электролитного обмена приводят к двигательному беспокойству, фибриллярным и фасцикулярным подергиваниям в мышцах конечностей и туловища. В далеко зашедшей стадии развиваются очаговые поражения центральной нервной системы в виде парезов, параличей, речевых нарушений, иногда менингеальные симптомы. По мере нарастания интоксикации появляются предвестники уремической комы: резко выраженная сонливость, оглушенность, дезориентировка, в дальнейшем развивается бред, галлюцинации. Постепенно развивается сопор, а в последующем коматозное состяние.
Для развернутой клинической картины уремической комы характерно: резкое исхудание, сухость кожи, бледно-желтое ее окрашивание, сухой язык, аммиачный запах изо рта, язвенный стоматит. Может наблюдаться икота, рвота, нарушение дыхания, брадикардия, аритмия пульса. Зрачки узкие, в терминальной стадии широкие. Характерны распространенные миоклонические подергивания в разных мышечных группах, реже эпилептиформные припадки. Сухожильные рефлексы повышены, рефлексы со слизистых оболочек – снижены, часто отмечаются патологические рефлексы. На глазном дне явления отека зрительного нерва или альбуминурический нейроретинит. В спинномозговой жидкости повышенное давление, иногда увеличение белка, легкая ксантохромия. Резко увеличено содержание мочевины, креатина, сахара.
При хронической почечной недостаточности часто наблюдается поражение периферической нервной системы. Морфологически находят набухание миелиновой оболочки периферических нервов с последующей вакуолизацией, фрагментацией и распадом. Аналогичные изменения – в корешках спинного мозга. В далеко зашедших случаях имеются изменения в осевых цилиндрах. Клиника периферической полиневропатии представлена чувствительными и двигательными расстройствами в дистальных отделах, грубее в нижних конечностях. Характерны жалобы на чувство онемения, жжения, покалывания. В первую очередь страдает вибрационная чувствительность, в последующем – гипер- и гипестезия в виде перчаток и чулок. Снижаются сухожильные рефлексы. В далеко зашедших стадиях могут наблюдаться парезы с атрофиями мышц и сухожильной арефлексией. Отмечается снижение скорости распространения возбуждения по нерву.
Эклампсическая (псевдоуремическая) кома возникает при остром гломерулонефрите и токсикозах второй половины беременности. В развитии комы придают значение резкому подъему давления спинномоз говой жидкости в связи с нарушением кровообращения и увеличением проницаемости капилляров мозга и их генерализованным спазмом. Как правило, отмечается выраженная артериальная гипертония. Первыми симптомами эклампсической комы являются головная боль, тошнота, головокружение, иногда вялость и апатия. Затем может остро ухудшиться состояние больного и развиться эпилептический синдром с приступами судорог тонического и клонического характера, прикусом языка. Иногда судороги носят джексоновский характер. Зрачки обычно расширены, не реагируют на свет. Приступ длится 1-2 мин., затем может повториться. Нередко выявляются очаговые симптомы – амавроз, расстройство речи, парезы конечностей. Одновременно могут иметь место явления сердечной недостаточности, отек легких, пастозность лица. Пульс обычно замедляется до 50-60 в 1 мин, напряжен, АД в пределах 180-220 мм рт. ст. и выше. Давление ликвора – 350-400 мм вод. ст., несколько повышается содержание белка. В моче – белок, лейкоциты, эритроциты. Остаточный азот сыворотки крови нормальный в отличие от азотемической комы. На глазном дне выявляется альбуминурический нейроретинит, отек диска зрительного нерва, расширение вен. Окулоцереброренальный синдром Лоу проявляется повышенной экскрецией с мочой аминокислот, нарушением образования аммиака, отставанием в умственном развитии, глазными и неврологическими симптомами. Патология глаз характеризуется двусторонней катарактой, глаукомой, атрофией радужной оболочки. В неврологическом статусе отмечаются мышечная гипотония, снижение или отсутствие сухожильных рефлексов, маятникообразный нистагм, глазодвигательные расстройства. Могут отмечаться явления нанизма, остеопороз, увеличение размеров головы, седловидный нос. Со стороны почек имеется патология канальцев с умеренной протеинурией, глюкозурией, аминоацидурией, канальциевым ацидозом.
Могут иметь место пороки развития, кожные изменения. Первые признаки заболевания развиваются обычно в детском, а иногда юношеском возрасте. Характер наследования – рецессивный, сцепленный с полом. 

Наследственные нефропатии и тубулопатии включают целую группу заболеваний: нефропатия с глухотой (синдром Альпорта), синдром Шаффера, семейный ювенильный нефроптоз, нефрогенный несахарный диабет, наследственная остеодистрофия Олбрайта, болезнь Хартнупа. Они встречаются реже и хорошо описаны в специальной литературе.

3.3.8.

ТЕМА: Поражение нервной системы при заболеваниях печени (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Неврогенные осложнения эпидемического гепатита.

2. Портальная энцефалопатия.

3. Печеночная кома.

Заболевания печени нередко осложняются нервно-психическими расстройствами, клинические проявления которых определяются формой, тяжестью и длительностью основного заболевания. Так, при эпидемическом гепатите во время эпидемических вспышек чаще встречаются неврогенные осложнения, что говорит в пользу нейротропности вируса. Характер симптомов зависит от периода болезни. В преджелтушный период или в первые дни появления желтухи преобладает менингоэнцефалитический синдром. В разгаре болезни или в начале реконвалесценции появляются симптомы поражения периферической нервной системы. Менингоэнцефалитический синдром сопровождается головной болью, которая доминирует над всеми другими явлениями в преджелтушном периоде, сопровождается менингеальными симптомами (менингизмом), повышением ликворного давления. Обычно головные боли исчезают вместе с желтухой. Иногда на первом плане – расстройства сна. У некоторых больных развивается картина лимфоцитарного менингита и только лишь спустя несколько дней, когда появляется желтуха, становится ясной этиология заболевания. Отдельные авторы считают, что при эпидемическом гепатите изменения в ликворе встречаются примерно у 50% больных при отсутствии менингеальных явлений. При этом заболевании гораздо реже отмечается синдром тяжелого энцефалита с высокой лихорадкой, общими судорогами, потерей сознания, очаговыми симптомами (гемипарезом, афазией, непроизвольными движениями, чаще миоклоническими и хореическими, поражением черепных нервов), острым психозом. В начальной стадии состояние больных тяжелое, затем все симптомы полностью исчезают. Кроме этого, неврологическими осложнениями  эпидемического  гепатита могут быть синдромы поражения передних рогов спинного мозга, симптоматика, имитирующая рассеянный склероз, болезнь Меньера, паркинсонический симптомокомплекс. Симптомы поражения периферических нервов чаще всего наблюдаются спустя несколько недель от начала заболевания. Может быть вторичный синдром Гийена-Барре, в том числе осложненный восходящим параличом Ландри с угрожающими расстройствами дыхания, с двусторонним поражением лицевого нерва. В продромальном периоде эпидемического гепатита полиартритические боли могут имитировать поражение периферических нервов или корешков, чаще локализуются в плечевых суставах, верхних конечностях, при этом не наблюдается объективных изменений со стороны нервной системы. 

При заболеваниях печени наиболее часто наблюдаются астенические проявления, рассеянное поражение головного и спинного мозга, иногда – отдельных периферических нервов, т.е. синдромы энцефалопатии, энцефаломиелопатии и полирадикулоневропатии. Неврастенический синдром при заболеваниях печени протекает в двух вариантах – гиперстеническом (раздражительность, повышенная возбудимость, эмоциональная лабильность, несдержанность, гневливость, чрезмерная подвижность) и астеническом (физическая и психическая утомляемость, обидчивость, мнительность). Настроение неустойчивое. Сон поверхностный, тревожный. Обычны жалобы на головную боль, ощущение тяжести в голове, головокружение, а также неприятные ощущения в области сердца, сердцебиение, расстройства половой сферы. Объективно выявляется дрожание рук, вегетативная дисфункция с повышенной потливостью, усиленным дермографизмом. Некоторые больные при заболевании механической или паренхиматозной желтухой испытывают сильный зуд, чувство жжения в какой-либо части тела, ощущение прохождения электрического тока, «вибрацию» в позвоночнике, др. 

Течение острых и хронических диффузных заболеваний печени нередко осложняется печеночной энцефалопатией (ПЭ). ПЭ может быть заподозрена, если у пациента с хроническим заболеванием печени развивается симптомокомплекс психических и неврологических проявлений. В развитии ПЭ имеют особое значение два механизма: 1) печеночно-клеточная недостаточность; 2) портосистемное шунтирование крови. Гепатогенная энцефалопатия проявляется головной болью, головокружением, иногда тошнотой и рассеянной симптоматикой (нистагмом, парезом черепных нервов, расстройством координации, гиперкинезами, анизорефлексией, патологическими рефлексами). Острую ПЭ в большинстве случаев провоцируют: 1) нарушение электролитного баланса; 2) кровотечение из варикозно-расширенных вен пищевода и желудка, гастродуоденальных язв; 3) психотропные средства, алкоголь; 4) спонтанный бактериальный перитонит, инфекции мочевыводящих путей, бронхолегочная инфекция; 5) запоры; 6) богатая белками пища. Механическая желтуха является частой  причиной развития острой токсико-дисциркуляторной печеночной энцефалопатии (ОТДПЭ). В более легких случаях ОТДПЭ проявляется апатией, адинамией, головной болью, диффузным снижением мышечного тонуса. При ОТДПЭ средней тяжести присоединяется очаговая неврологическая симптоматика (анизорефлексия, патологические рефлексы, нарушение черепной иннервации, рефлексы орального автоматизма, менингеальные знаки). При тяжелой ОТДПЭ нарастает церебральная симптоматика, появляются признаки поражения спинного мозга. В далеко зашедшей стадии цирроза печени с асцитом, спленомегалией наблюдаются тяжелые формы портальной энцефалопатии с нарушением сознания. Портальная энцефалопатия развивается вследствие формирования анастомозов между системой полой и воротной вен в кровь поступают аммиак и другие токсичные продукты из желудочно-кишечного тракта (в норме они проходят через печеночный фильтр и подвергаются дезинтоксикации). Для некоторых форм портальной энцефалопатии характерны эпизодические симптомы, которые внезапно появляются и бесследно исчезают при правильном лечении или спонтанно.У других больных на фоне полиморфной неврологической симптоматики отмечаются гиперкинезы (чаще типа хореоатетоза или порхающего тремора), психомоторное возбуждение, которое может переходить в оглушение, сопор, коматозное состояние. Иногда симптомы нарастают постепенно, появляется сонливость, однако без типичного запаха изо рта, спустя короткое время состояние восстанавливается. Таким образом, синдром ПЭ включает: 1) расстройство психики, сознания, интеллекта, личности, поведения; 2) нервно-мышечные нарушения, в том числе, астериксис; 3) печеночный запах; 4) гипервентиляцию; 5) отклонение психометрических тестов; 6) повышенный уровень аммиака в сыворотке крови; 7) изменение электроэнцефалограммы. Наиболее характерный симптом ПЭ – нарушение сознания с расстройством сна. Сонливость появляется рано, в дальнейшем развивается инверсия нормального ритма сна и бодрствования. К ранним признакам расстройства сознания относятся уменьшение числа спонтанных движений, фиксированный взгляд, заторможенность и апатия, краткость ответов. Дальнейшее ухудшение состояния ведет к тому, что больной реагирует только на интенсивные стимулы. Кома вначале напоминает нормальный сон, однако по мере ее утяжеления больной полностью перестает реагировать на внешние раздражители. Эти нарушения могут быть приостановлены на любом уровне, но при быстром изменении уровня сознания возможно развитие делирия. Выделяют следующие стадии ПЭ: 1) латентная ПЭ – сознание не нарушено; 2) расстройство ритма сна и бодрствования (наиболее ранний и характерный признак); 3) печеночная кома. Печеночная кома развивается на фоне тяжелой интоксикации организма в результате глубокого нарушения функции печеночных клеток, может проявиться при различных заболеваниях печени, особенно при эпидемическом гепатите, токсическом повреждении, в конечной стадии цирроза. Различают фазы комы, зависящие от неврогенных симптомов: 1) нет изменений; 2) легкая апатия при отсутствии объективных изменений; 3) меняется поведение больного и появляются очаговые симптомы; 4) спутанность сознания и дезориентация; 5) больные теряют сознание, но реагируют на более сильные раздражители; 6) глубокая кома. Чаще симптомы появляются после периода предвестников, который может продолжаться неделями и характеризуется ухудшением самочувствия, общей слабостью, потерей аппетита, тошнотой, периодическими подъемами температуры, ускорением пульса, усугублением симптомов существующего геморрагического диатеза. В предкоматозном периоде нарастают головные боли, мнестические расстройства, бессонница и, наконец, нарушается сознание, особенно ночью. Больные с криком просыпаются, срываются с постели, пытаются убежать, беспокоят галлюцинации. Утром возвращается сознание, больные контактны и не помнят, что с ними происходило ночью. Характерно дрожание рук, напоминающее трепетание крыльев, которое является бесспорным признаком угрожающей комы. Предкоматозный период обычно продолжается несколько дней, затем развивается печеночная кома. Различают два типа течения печеночной комы: 1) хронический, при котором перечисленные периоды проявляются совершенно отчетливо, симптомы заболевания развиваются медленно; 2) острый, когда предвестники и предкоматозный период кратковременны, больной внезапно впадает в состояние комы. Первый тип встречается чаще  при циррозе печени, второй – при отравлениях или эпидемическом воспалении. При остром и распространенном циррозе печени кома чаще развивается молниеносно на фоне общего возбуждения, бреда, судорог, мышечной ригидности, незначительной желтухи. Иногда печеночная кома напоминает острый психоз с помрачением сознания, возбуждением и галлюцинациями. Расстройства интеллекта при ПЭ могут иметь разную степень тяжести – от легких нарушений, выявляемых только при психометрических тестах (латентная энцефалопатия), до выраженных, сопровождающихся спутанностью сознания. Латентная ПЭ имеет большое клиническое значение, так как встречается у 30-70% лиц с компенсированным циррозом печени. Большая часть этих пациентов неспособна управлять транспортными средствами, им противопоказана профессиональная деятельность, требующая концентрации внимания. Изменения личности наиболее заметны у больных с  хроническими заболеваниями печени. На ранних стадиях ПЭ личность и поведение не меняются. Первый ранний симптом – эйфория, у некоторых пациентов – депрессия. В дальнейшем развиваются ребячливость, раздражительность, бесцельные действия, неадекватное поведение, беспокойство или апатия, потеря интереса к семье, к тому же  эти явления возможны даже в состоянии ремиссии, что позволяет предполагать вовлечение в патологический процесс лобных долей головного мозга. Наиболее типичный неврологический симптом ПЭ – «хлопающий» тремор (астериксис), связанный с нарушением поступления афферентных импульсов от суставов и других частей опорно-двигательной системы в ретикулярную формацию ствола мозга, что приводит к неспособности сохранять принятую позу. Тремор демонстрируют на вытянутых руках с расставленными пальцами или при максимальном разгибании кисти больного с фиксированным предплечьем. При этом наблюдаются быстрые сгибательно-разгибательные движения в пястно-фаланговых и лучезапястных суставах, часто сопровождаемые латеральными движениями пальцев. Иногда гиперкинез захватывает всю руку, шею, челюсть, высунутый язык, веки, появляется атаксия при ходьбе. Обычно тремор двусторонний, но не синхронный, может быть больше выражен на одной стороне. Характерный печеночный запах обусловлен присутствием в выдыхаемом воздухе меркаптанов – летучих веществ (их в норме образуют в кале бактерии, при поражениях печени они экскретируются легкими).  
Вильсоном в 1912 г. было впервые описано наследственное заболевание – гепатоцеребральная  дистрофия.  Автор впервые акцентировал внимание на ассоциацию неврологических расстройств с циррозом печени. Большой вклад в изучение болезни внес Н.В. Коновалов, описавший ее разнообразные клинические варианты. Уникальность болезни Вильсона-Коновалова в ряде других наследственных заболеваний нервной системы определяется возможностью эффективного лечения при относительной доступности диагностических процедур. Поэтому имеет смысл вспоминать о ее уществовании при появлении больных с экстрапирамидной патологией в молодом возрасте, и это тема отдельного семинара.

С давних времен известно, что при циррозе печени отмечаются полиневропатии. В настоящее время считается, что имеется прямая связь полиневропатий с повреждением печени. В зависимости от клинических проявлений различают смешанную, двигательную и чувствительную формы этого состояния. При циррозе печени выделяются: 1) острая  смешанная форма, когда быстро развиваются сенсорные расстройства в виде парестезий, болей, объективного нарушения чувствительности, а также вялые параличи конечностей, часто сопутствует синдром Корсакова; 2) хроническая, преимущественно двигательная форма, которая обычно отмечается при далеко зашедшем циррозе печени, при этом симптомы нарастают медленно, преобладают двигательные расстройства в группе мышц, иннервируемых лучевым и малоберцовым нервом, в ликворе – распад клеточного белка; 3) сенсорная форма, которая встречается чаще всего, проявляется в раннем периоде цирроза печени; характерны, прежде всего, боли и парестезии, иногда преобладает симптом «жгучих стоп», при объективном исследовании отмечается симптом Ласега, болезненность нервных стволов, нарушение поверхностной чувствительности (особенно болевой) на стопах. Характерны вегетативно-сосудистые нарушения (похолодание кистей и стоп, гиперкератоз, гипергидроз, изменение окраски кожи). Симптоматика полирадикулоневропатий, связанных с патологией печени, имеет следующие особенности: в начале заболевания типично ограниченное поражение 1-2-х корешков или 1-го нерва, и только через несколько недель или месяцев процесс распространяется на другие нервы, постепенно захватывает все конечности, возникает полиневропатический синдром. Степень двигательных расстройств бывает различной – от легкой слабости до глубоких парезов с отсутствием ахилловых рефлексов. Иногда при заболеваниях печени развиваются различные висцеральные расстройства – гепатокардиальный, гепатолиенальный или гепаторенальный синдромы. У больных пожилого возраста, страдающих атеросклерозом с вовлечением сосудов мозга и сердца, патология печени может быть фактором риска инсульта или инфаркта миокарда.
Диагностика неврогенных осложнений печеночной патологии основана на данных клиники и дополнительных методах исследования, среди которых наиболее важны показатели электроэнцефалограммы (появление трехфазных волн – один из ранних признаков перехода гепатогенной энцефалопатии в коматозное состояние) и электронейромиограммы – ЭНМГ (снижение амплитуды миопотенциалов, редкие фибрилляции, изменение скорости проведения по нервам выявляются при субклинических формах гепатогенных полиневропатий). Выявляются отчетливые изменения на ЭЭГ; нарастание этих изменений связано с клиническими симптомами со стороны нервной системы. В период предвестников комы встречаются отдельные медленные волны, в редких случаях дельта-волны. В более поздних стадиях медленные волны занимают всю запись, основной альфа-ритм полностью исчезает, количество дельта-волн постепенно нарастает. Эта картина специфична для печеночной комы и других коматозных состояний. Для оценки состояния головного мозга и печени важное значение имеет компъютерная (КТ) и магнитно-резонансная томография (МРТ). Спинномозговая жидкость – без отклонений от нормы, иногда обнаруживается повышение давления.
Прогноз более благоприятен при развитии неврогенных нарушений на фоне холецистита, холангита и желчно-каменной болезни, менее – на фоне цирроза печени с портокавальным анастомозом, спленомегалией, асцитом, кровотечением из вен пищевода. Нервно-психические нарушения развиваются, как правило, на фоне уже выявленного заболевания печени, которое  может опережать неврологические симптомы на несколько лет. Реже бывают обратные соотношения. Нужно обращать внимание на зависимость между тяжестью и течением основного заболевания и имеющимися нарушениями со стороны нервной системы, что должно базироваться на данных анамнеза, клиники и дополнительных методов исследования (ЭЭГ, ЭНМГ, КТ и МРТ). 

3.3.9. 

ТЕМА: Поражения нервной системы при сахарном диабете (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Патогенез неврологических проявлений сахарного диабета.

2. Характеристика периферической и центральной нейропатии.

3. Лечение неврологических проявлений сахарного диабета.

Те или иные нарушения деятельности нервной системы обнаруживаются у каждого больного с сахарным диабетом (СД), что позволяет трактовать эти изменения не как осложнения, а как неврологические проявления заболевания.

Патогенез диабетической нейропатии (ДН) традиционно связывается с двумя основными направлениями – метаболическим и сосудистым, при этом несомненный приоритет признается за нарушениями микроциркуляции – диабетической микроангиопатий. 

1. Патогенез микроангиопатии: накопление в сосудистой стенке ЛНП; активация процессов ПОЛ; увеличение образования свободных радикалов; подавление синтеза простациклина; снижение эндоневрального кровотока; анаэробный гликолиз; кислородное и энергетическое голодание нервной ткани; уменьшение синтеза NO; артериальная гипертензия.
2. Метаболические нарушения: высокая внутриаксональная концентрация ионов Na+; активация полиолового пути окисления глюкозы; истощение запасов миоинозитола; повышение в нейронах концентрации свободных радикалов; окислительный стресс; тканевая гипоксия.
Клиническая классификация диабетической нейропатии:

1. СУБКЛИНИЧЕСКАЯ СТАДИЯ НЕЙРОПАТИИ

· Электромиографические изменения: снижение скорости проведения нервного импульса по чувствительным и/или двигательным волокнам периферических нервов; снижение амплитуды соматосенсорных вызванных потенциалов (ССВП), увеличение времени центрального сенсорного проведения.

· Нарушенные чувствительные тесты: вибрационный, тактильный тест, тепловая и холодовая пробы.

· Нарушенные функциональные тесты автономной нервной системы: нарушение функции синусового узла и нарушение ритма сердечной деятельности, изменение потоотделения и зрачкового рефлекса. 

2. КЛИНИЧЕСКАЯ СТАДИЯ НЕЙРОПАТИИ

Периферическая нейропатия 

1. Симметричная, преимущественно сенсорная дистальная полинейропатия (у 25,8-34% больных СД I типа).

2. Проксимальная моторная симметричная полиневропатия.

3. Симметричная проксимальная моторная полиневропатия с амиотрофическим синдромом.

4. Асимметричная, преимущественно моторная и чаще всего проксимальная нейропатия (чаще у мужчин после 60 лет).

5. Радикулопатия.

6. Мононейропатия (глазодвигательного, лицевого нерва), в том числе множественная (15%).

7. Комбинированные периферические невропатии. 

8. Автономная (висцеральная) нейропатия (у 8,5-19,3% больных СД, в 5 раз повышает риск летального исхода как причина внезапной смерти).

Центральная нейропатия

1. Диабетическая энцефалопатия, энцефаломиелопатия, миелопатия, энцефаломиелополиневропатия.

2. Острые нервно-психические расстройства на фоне декомпенсации метаболизма (кетоацидотическое, гиперосмолярное, лактацидемическое, гипогликемическое состояние).

3. Острое нарушение мозгового кровообращения (ТИА, инсульт).

Клинические проявления.

Диабетическая полинейропатия клинически проявляется типичным симптомокомплексом: постепенно нарастающие боли, онемение, чувство жжения, парестезии, судороги в нижних и, реже, верхних конечностях (преимущественно в дистальных отделах по типу «носков и перчаток»). В основном больные предъявляют жалобы на развитие этих симптомов в ночное время и в состоянии покоя, что является характерным дифференциально-диагностическим признаком данного осложнения диабета, поскольку при преимущественно сосудистых поражениях болевой синдром возникает при нагрузке в течение дня. При клиническом неврологическом исследовании больного обычно выявляется снижение или выпадение коленных, голеностопных рефлексов, неравномерное снижение чувствительности. Нередко отмечаются фасцикуляции мелких мышечных волокон и атрофия мышц. При осмотре обращает на себя внимание нормальная или повышенная температура кожи в области пораженных отделов конечностей, сохраненная пульсация крупных артерий, хотя при сочетании нейропатии и диабетических микро- и макроангиопатий также могут выявляться изменения, характерные для поражения соответствующих сосудов.

Мононейропатии встречаются реже – приблизительно в 15% случаев ДН – и проявляются поражением одного нерва (периферического или краниального). Мононейропатии чаще развиваются у пациентов старших возрастных групп и характеризуются острым началом с выраженным болевым синдромом. Из периферических нервов чаще всего поражаются (в порядке частоты): медиальный, локтевой, лучевой, бедренный и седалищный. В настоящее время считается, что изолированное поражение периферических соматических нервов развивается вследствие сочетания характерных для сахарного диабета метаболических расстройств и избыточного давления на пораженный нерв.

Среди краниальных нервов наиболее часто в патологический процесс вовлекаются глазодвигательные и лицевой. Мононейропатня III пары черепных нервов весьма типична для сахарного диабета. Существует несколько других, достаточно редко встречающихся синдромов ДН. Так, острая проксимальная двигательная нейропатия или диабетическая амиотрофия обычно поражает мужчин в возрасте 50-60 лет, страдающих инсулиннезависимым типом заболевания и имеющих высокие показатели гликемии. Это осложнение характеризуется острым началом с выраженным болевым синдромом, обычно в области передней поверхности бедра, и выраженной атрофией мышц (четырехглавой мышцы бедра и мышц тазового дна. Диабетическая амиотрофия в далеко зашедшей стадии может приводить к т.н. диффузной моторной нейропатии, характеризующейся интенсивной атрофией мышц и их слабостью.

Лечение неврологических проявлений сахарного диабета

1. Этиологическая терапия: нормализация уровня гликемии препаратами и соблюдением диеты. (В 60% случаев замедляет развитие и предупреждает прогрессирование имеющейся нейропатии).

2. Патогенетическая терапия: 

· улучшение микроциркуляции

· активация энергетического метаболизма.

· Актовегин (200-400 мг в/в 5-10 дней, затем – в драже по 200 мг 2 р/сут. 1-2 мес.);

· Инстенон (от 2 до 4 таб. В сутки в течение месяца и более);

· Препараты альфа-тиоктовой (альфа-липоевой) кислоты (Тиоктацид, Эспалипон, Берлитион) – 600 мг (5 мл)/сут. в/в 3 недели, затем – в таблетках 600 мг/сут.; 

· Танакан 40 мг по 2 таб. 3 раза в сутки (3 месяца) – препарат выбора у пожилых больных СД 2 типа;

· Витамин В12, энцефабол – 100-200 мг 3 р/сут. В течение 1-2 месяцев).

3. Симптоматическая терапия:

· НПВС (ксефокам),

· антидепрессанты 

· противоэпилептические препараты 

· холиномиметики,

· альфа-адреноблокаторы

· церукал, ферментные препараты, имодиум.

4. Психотерапия.  

Физиотерапевтические методы лечения.
1. Информационно-волновая терапия (ИВТ) – электромагнитные излучения инфракрасного (ИК) и крайневысокочастотного (КВЧ=30-330 ГГЦ) диапазонов на области поражения и на точки акупунктуры.

2. УЗ с актовегином при мононевропатиях,

3. Четырехкамерные ванны,

4. «Биоптрон»,

5. Бальнео- и грязетерапия,

6. ЛФК,

7. Массаж.   
3.3.10. 

ТЕМА: Остеопороз, дисгормональная спондилопатия (профессор, доктор медицинских наук Филиппович Н.Ф.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Определение понятия.

2. Критерии остеопороза.

3. Клинические проявления остеопороза.

Наиболее распространенной патологией среди метаболических заболеваний костей является остеопороз. Эта патология находится на четвертом месте по заболеваемости, смертности и увеличению расходов на здравоохранение после сердечно-сосудистой, онкологической и эндокринной патологии. 

Выделяют первичный и вторичный остеопороз. Наиболее распространенными являются две формы первичного остеопороза: постменопаузальная и сенильная, они составляют 85% случаев. 

При первичном остеопорозе I типа наблюдается снижение костеобразования, а при  II типе – и костеобразования и резорбции. Сенильный остеопороз у женщин старше 70 лет сопровождается истончением кортикального слоя и снижением массы губчатой кости. 

Критерии остеопороза I типа:

возраст 50-70 лет; соотношение распространенности у мужчин и женщин равно 1:6; преимущественное нарушение минерализации губчатого вещества костной ткани; увеличение скорости потери костной массы; наиболее частая локализация переломов: позвоночник, дистальные отделы лучевой кости; снижение функций паратиреоидного гормона.
Критерии остеопороза II типа:
возраст 70 лет и старше; соотношение распространенности у мужчин и женщин равно 1:2; нарушение минерализации и губчатого, и компактного вещества костной ткани; скорость потери костной массы соответствует возрастным нормам; наибольшая частота локализации переломов: позвоночник (множественные клиновидные деформации), шейка бедра; повышение функций паратиреоидного гормона. 

Первичный идиопатический остеопороз молодого и среднего возраста (20-50 лет) устанавливается путем исключения возможных вариантов его вторичности. Распространенность среди мужчин и женщин составляет 2:1. Эта форма остеопороза часто диагностируется рентгенологически, поскольку длительное время протекает бессимптомно. Как правило, выявляются изменения в осевом скелете. 
Ювенильный идиопатический остеопороз – «болезнь рыбьих позвонков» – устанавливается в возрасте от 1,5 до 21 года при неясности его происхождения. Остеопороз в этом возрасте может протекать в виде латентных, малосимптомных форм либо сопровождаться тяжелыми спонтанными переломами различных частей скелета при незначительных физических травмах. Основные симптомы заболевания: боли в спине и конечностях, усиливающиеся при постукивании и надавливании, нарушение осанки (в тяжелых случаях вплоть до выраженного кифосколиоза), изменение походки. Рентгенологически выявляются: деминерализация скелета, распространенный остеопороз позвонков с клиновидной деформацией.
Вторичность остеопороза, как правило, либо обусловлена каким-то заболеванием, либо является следствием погрешностей в диете, гиподинамии или неблагоприятного влияния условий внешней среды, медикаментов и некоторых методов лечения. Выделение первичного и вторичного остеопороза предполагает разные подходы в тактике терапии остеопороза. При вторичном патологическом процессе необходимо параллельно воздействовать и на причину его формирования, и на процессы ремоделирования костной ткани.
Клинические проявления остеопороза
Симптоматика и первичного, и вторичного остеопороза скудна. Характерно преобладание субъективных жалоб над объективными данными. На фоне остеопороза прогрессируют общая слабость, повышенная утомляемость, ноющие боли вдоль позвоночника и в суставах, могут появляться ночные судороги в мышцах голеней и стоп. По мере нарастания явлений остеопороза развиваются нарушения осанки: усиление кифоза, сколиоза, формируется так называемый «горб вдовы». Ребра располагаются на гребнях подвздошных костей. Позвоночник чувствителен к надавливанию, особенно остистые отростки. В результате деформации тел позвонков из-за микропереломов трабекул уменьшается рост пациентов. Точное измерение роста важно для клинического контроля за динамикой остеопороза – его уменьшение на 6 мм может указывать на новый компрессионный перелом. Походка у больных остеопорозом становится шаркающей, они передвигаются мелкими шажками с широко расставленными ногами. Туловище наклоняется вперед со складкой внизу живота. При остеопорозе страдает обмен коллагена в костях и коже. Она становится тонкой и прозрачной, усиливается венозный рисунок, наиболее выраженный на кистях и стопах, наблюдается хрупкость и размягчение ногтей, преждевременное поседение. Наиболее важным клиническим критерием остеопороза являются переломы шейки бедра, позвоночника, запястий или других частей скелета на фоне незначительных физических травм.
При остеопорозе наблюдается несколько видов болей в спине:
1) интенсивная остро развившаяся боль, вызванная свежим переломом позвонка, резко ограничивающая движения, с иррадиацией в бедро, брюшную полость или грудную клетку, в зависимости от локализации перелома;
2) хронические локализованные боли, обусловленные снижением высоты тел одного или двух позвонков;
3) умеренная боль в спине при множественных компрессионных переломах, вследствие формирования кифоза, снижения роста и механического сдавливания связок, нервных окончаний и мышц (боли мышечного перенапряжения).
Острые боли при переломах сохраняются до 2-3 месяцев, затем становятся ноющими с периодическими обострениями в результате микротравматизаций. Неврологические симптомы выпадения с нарушением функций внутренних органов и параличами конечностей при компрессионных переломах позвонков встречаются редко. Их наличие должно нацелить клинициста на поиски первичной костной опухоли или метастазов. Прогрессирующее изменение осанки вызывает сокращение скелетной мускулатуры, чаще всего обусловливающее боли в спине. Интенсивность болей повышается при длительном стоянии, небольшой нагрузке. У пожилых может возникнуть жалоба на «тяжелое пальто». Больные с остеопорозом жалуются на прогрессирующую слабость, снижение работоспособности. Обычная работа по дому (мытье посуды, глажение белья) становится пациенту не по силам. Недееспособность приводит к повышенной раздражительности, возбудимости либо депрессии. При дальнейшем прогрессировании остеопороза на фоне минимальных травм у большинства больных случаются переломы различных зон скелета. Наиболее тяжелые переломы шейки бедра и позвоночника, приводят к хронической иммобилизации и смерти больных из-за развивающихся осложнений. Только у 30% больных остеопорозом наблюдается хорошая коррекция болевого синдрома и метаболизма костной ткани.
3.3.11. 

ТЕМА: Дисметаболическая энцефалопатия (доцент, кандидат медицинских наук Фурсова Л.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:
1. Актуальность проблемы. Классификация. Основные этиопатогененические факторы развития. Современные концепции.

2. Основные клинические синдромы и особенности, варианты течения метаболических энцефалопатий.

3. Диагностика МЭ.

Метаболические энцефалопатии (МЭ) – нарушение функции головного мозга при эндогенной интоксикации на фоне органной недостаточности (сердца, легких, почек, печени, желез внутренней секреции) и электролитных нарушений

Классификация приобретенных метаболических расстройств нервной системы (М. Виктор, А.Х Роппер, 2006):

А) Метаболические расстройства, проявляющиеся развитием состояния спутанности сознания, сопора и комы, иногда в сочетании с эпилептическими припадками.

1. Аноксия и гипоксия.

2. Гиперкапния.

3. Гипергликемия.

4. Гипергликемия.

5. Печеночная недостаточность.

6. Синдром Рейе.

8. Уремия.

9. Сепсис, полиорганная недостаточность и ожоги.

10. Гипо- и гипернатриемия, гиперосмолярность.

11. Другие МЭ: ацидоз при сахарном диабете или почечной недостаточности, болезнь Эдисона, гиперкальциемия.

Б) Метаболические заболевания, проявляющиеся экстрапирамидным синдромом.

1. Приобретенная гепатоцеребральная дегенерация.

2. Гипопаратиреоз с кальцификацией базальных ганглиев.

В) Метаболические расстройства, проявляющиеся мозжечковой атаксией.

1. Гипотиреоз.

2. Гипертермия.

3. Тиреотоксикоз.

Г) Эндокринные заболевания, вызывающие психоз или деменцию.

1. Болезнь Кушинга и стероидная энцефалопатия.

2. Тиреоидные психозы.

3. Гиперпаратиреоз.

Основные клинические синдромы МЭ:

· Псевдотуморозный (Гипертензионный)

· Псевдоменингеальный

· Экстрапирамидный

· Пирамидный

· Атактический

· Судорожный

Клинические особенности МЭ: 

· тяжелые нарушения сознания (до комы), 

· степень общемозговых симптомов не соответствует скромным неврологическим, 

· позднее появление очаговых симптомов вслед за общемозговыми,

· нарушения психической деятельности предшествуют развертыванию очаговых  или общемозговых признаков,

· неврологическим симптомы трудно увязать с одним очагом поражения,

· характерны экстрапирамидные знаки – постуральный тремор, миоклонии, астериксис. 

Алгоритм диагностики МЭ

· Нейровизуализация:

- КТ-единичные очаги до 0,8 см – 2%, множественные – в 4%

- МРТ-множественные мелкие очаги до 0,4 см в 20% 

· ТКДГ

· ЦСЖ – не показательна

· Поиск системных факторов острой энцефалопатии: ЭКГ, УЗД, ФГДС, биохимические и иммунологические исследования крови

Постгипоксическая МЭ. Основой развития этого синдрома служит неадеквавтное снабжение головного мозга кислородом, вызванное сердечно-сосудистой или дыхательной недостаточностью. Чаще всего это происходит при остановке сердца (инфаркт миокарда, желудочковая аритмия), удушье (утопление, обструкция трахеи, отравление дымом, окисью углерода), дыхательной недостаточности при черепно-мозговой травме, кровотечении, септическом или травматическом шоке. Возникает снижение перфузии или оксигенации головного мозга. В тяжелых случаях больной впадает в кому. При менее выраженных формах, если структуры ствола не поражены, больной остается в постоянной вегетативном или тяжелом дементном состоянии. При незначительной степени гипоксии сознание восстанавливается, но нарушается память из-за избирательной гибели нейронов гипокампа. У некоторых больных возникает отсроченная постгипоксическая энцефалопатия со значительными когнитивными и двигательными нарушениями вследствие дегенерации белого вещества головного мозга. Ограниченная ишемия может приводить к инфаркту мозга в зонах смежного кровоснабжения с развитием агнозии, корковой слепоты, экстрапирамидных нарушений.

Гиперкапния при заболеваниях легких (энфизематозная застойная энцефалопатия). Хронические заболевания легких, нарушение функции дыхательного центра или выраженная слабость дыхательной мускулатуры могут вызывать дыхательный ацидоз. Нарушения вентиляции приводят к гипервискозности крови (эритроцитозу) и правожелудочковой недостаточности (легочное сердце), присоединению осложнений – легочной инфекции. Неврологические симптомы: головная боль, сонливость, тремор, астериксис (порхающий тремор), отек зрительного нерва, спутанность сознания и кома.

Печеночная энцефалопатия – объединяет различные церебральные нарушения, возникающие на фоне печеночной недостаточности.
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Стадии печеночной энцефалопатии (ПЕЭ):

1 стадия проявляется легкими нарушениями внимания, памяти, ритма сна, эйфорией, атактическими расстройствами.

2 стадия появляется раздражительность, неадекватное поведение, гиперефлексия, дизартрия или монотонная речь, астериксис.

3 стадия сопровождается агрессией, бредом, гипер- или гипорефлексией, нарушением мышечного тонуса в виде ригидности, атаксией, астериксисом, судорожным синдромом, сопором.

· Компенсированная ПЕЭ: ПТИ – 70%, белок крови – более 66 г/л, билирубин – до 24 ммоль/л, аммиак – менее 117 мкмоль/л. 

· Декомпенсированная ПЕЭ:

1ст. Билирубин – до 35, аммиак – менее 117 мкмоль/л. 

2ст. Билирубин – более 35, аммиак – более 150 мкмоль/, мочевина – до 6 ммоль/л. 

Клинически печеночная кома проявляется нарушением сознания различной степени выраженности в сочетании с характерными двигательными нарушениями (астериксисом) и изменениями ЭЭГ: синхронные вспышки высокоамплитудных медленных (дельта) волн, появляющихся вначале в лобных отведениях, затем, по мере усугубления комы, полностью замещающих нормальную электрическую активность мозга. Дополняют клинику непостоянная ригидность конечностей, хватательный и сосательный рефлексы, иногда пирамидные патологические знаки, фокальные или генерализованные эпилептические припадки. Печеночная кома провоцируется употреблением большого количества белка или желудочно-кишечным кровотечением в сочетании с электролитными изменениями. Концентрация аммиака в крови обычно превышает 200 мкг/ дл.

Острая энцефалопатия Гайе-Вернике характеризуется классической триадой симптомов: глазодвигательные нарушения, атаксия, психические расстройства; могут наблюдаться мышечная гипотония, амнестический корсаковский синдром, арефлексия или пирамидная недостаточность.

Центральный понтинный миелинолиз. При этом заболевании часть основания моста, а иногда и другие структуры головного мозга, подвергаются невоспалительной демиелинизации. Этиологические факторы: алкоголизм (в 50% случаев), тяжелые системные заболевания, ожоговая болезнь, после трансплантиции почки. Клиническая картина развивается на фоне выраженной гипонатриемии (95-120 мэкв/л): центральный тетрапарез, псевдобульбарный и мозжечковые симптомы, глазовигательные расстройства, угнетение психической деятельности. При обширном поражении развивается псевдокома – синдром «запертого человека» (синдром изоляции).

Острая токсико-аллергическая панкреатическая энцефалопатия характеризуется развитием делирия, но пароксизмы возбуждения сменяются оглушением, сонливостью, адинамией; возникает симптом Дюпре (псевдоменингизм), который имитирует субарахноидальное кровоизлияние. На фоне рвоты, 2-5 день панкреатита, могут возникать апатико-абулический синдром, гиперкинезы, тетания.

Диабетическая кома с гипергликемией и кетоацидозом сопровождается развитием очаговой неврологической симптоматики (псевдоинсульт геморрагический). Как правило, при этом состоянии:

· Гипергликемия 18-50 ммоль/л

· Гипокалиемия до 2, гипонатрийемия до 120 ммоль/л

· Ацидоз – рН снижается до 7,2

· Гиперосмолярность 330-350 мосм 

При неацидотической гипергликемии показатель глюкозы крови может достигать очень высоких цифр – до 1000 мг/дл, что сопровождается развитием эпилептических припадков и выраженными дефицитарными неврологическими знаками (гемипарезом, афазией, дефектами полей зрения и др.), а также сопора и комы в связи с гиперосмолярностью. Диагностические критерии состояния: глюкоза крови до 55 ммоль/л и более, осмолярность крови свыше 350 мосм/л, отсутствие кетоацидоза.

Ренальная энцефалопатия (РЭ). На фоне почечной недостаточности могут развиться два типа энцефалопатии: гиперкинетически-судорожный синдром и острая гипертоническая энцефалопатия. 1 тип РЭ характеризуется: 

1) эйфоричностью и раздражительностью, но с увеличением интоксикации появляется сонливость, забывчивость, инверзный сон; 

2) двигательными нарушениями (пирамидными, экстрапирамидными, мозжечковыми глазодвигательными);

3) приступы психомоторного возбуждения со зрительными и слуховыми галлюцинациями;

4) в ликворе определяется мононуклеарный плеоцитоз;

5) в крови – анемия, тромбоцитопения, лейкоцитоз, метаболический ацидоз, повышение мочевины, остаточного азота, креатинина.

Острая гипертоническая энцефалопатия (ОГЭ) проявляется головной болью, рвотой, нарушением зрения, очаговой неврологической симптоматикой, парциальными или генерализованными эпилептическими припадками. ОГЭ обычно развивается в том случае, если АД превышает 250/150 мм рт ст. Сопутствующая почечная недостаточность увеличивает риск развития данной патологии. В основе лежит отек головного мозга, развитие множественных очагов геморрагий и ишемий. В большинстве случаев очаговая симптоматика ОГЭ или отсутствует или проявляется в виде микросимптомов, тогда основное ядро клинической картины составляют общемозговые проявления. Офтальмоскопия: спазм сосудов сетчатки, отек дисков зрительных нервов, кровоизлияния в сетчатку. ЦСЖ: увеличение внутричерепного давления, нормальное или повышенное содержание белка. КТ головного мозга: зоны низкой плотности, отражающие наличие отека в задних отделах белого вещества  и ствола головного мозга.

3.3.12.

ТЕМА: Неврологические проявления электролитных нарушений (доцент, кандидат медицинских наук Садоха К.А.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Неврологические проявления гипер- и гипонатриемии.

2. Неврологические осложнения гипер- и гипокалиемии.

3. Неврологические симптомы гипер- и гипокальциемии.

4. Синдромы поражения нервной системы при гипомагниемии.

Для нормальной функции организма требуется постоянство внутренней среды (гомеостаза). Это постоянство обусловлено непрерывной деятельностью различных регулирующих механизмов, направленных на поддержание стабильности ионной системы (изоиония), кислотно-щелочного равновесия (изогидрия) и осмотического давления (изоосмия). Сложные ферментативные системы, обеспечивающие нормальное течение метаболических процессов, могут правильно функционировать только при соблюдении перечисленных условий. Нервная система особенно чувствительна ко всякого рода изменениям внутренней среды. Малейшее расстройство ионного или кислотно-щелочного равновесия, изменение содержания основных ионных компонентов – калия, кальция, натрия и магния немедленно отражаются на функции нервной системы, при этом никогда не бывает изолированных расстройств, касающихся обмена только одного иона. Водно-электролитный обмен, прежде всего Na+ и K+, служит стержнем гомеостаза – динамического равновесия физико-химических свойств трех биологических пространств: сосудистого, межклеточного и внутриклеточного. Гипернатриемия появляется при гиперосмотическом обезвоживании в результате потери воды, при хирургических вмешательствах, несахарном мочеизнурении, почечном диабете, летаргических состояниях, сахарном диабете, диете, богатой белками, кровотечении в желудочно-кишечный тракт, при парентеральном введении большого количества жидкостей, содержащих натрий, при инсультах, энцефалитах, опухолях головного мозга и черепно-мозговых травмах. Гипернатриемическая энцефалопатия встречается чаще у маленьких детей и стариков, хотя может наблюдаться в любом возрасте. Развиваются очаговые неврологические симптомы, выраженное беспокойство, могут быть галлюцинации, сонливость, летаргия. При этом зрачки расширены, слабо реагируют на свет, мышечный тонус вначале высокий, в конце – вялый, в ликворе увеличено содержание белка, давление снижено. В мозге больных, умерших от гипернатриемической энцефалопатии, обнаруживается множество мелких и более крупных геморрагических очагов, возможно субарахноидальное кровотечение. Потеря натрия (гипонатриемия) отмечается при заболеваниях желудочно-кишечного тракта, почек, недостаточности коры надпочечников, при излишнем употреблении мочегонных средств, после хирургических вмешательств. Гипонатриемия вызывает беспокойство, возбуждение, общую слабость, головные боли, летаргическое состояние. У больных после брюшно-полостных операций могут быть транзиторные очаговые симптомы: гемипарезы, судороги, нарушение сознания при низком уровне натрия в сыворотке, иногда – стойкие очаговые расстройства мозгового кровообращения. 

Состояние внутриклеточного пространства решающим образом зависит от содержания K+ в организме, его концентрации в биологических средах и транспорта между ними. Более 80% общего количества K+ находится в клетках, где его концентрация в зависимости от вида клеток и ситуации составляет 75-155 ммоль/л. Однако основным показателем при оценке гомеостаза K+ является его уровень в сыворотке крови с нормальнм диапазоном 3,6-5 ммоль/л. Еще одним важным критерием гомеостаза K+ служит экскреция с мочой, границы нормы которой составляют 20-30 ммоль/л. Нормальная нервно-мышечная возбудимость зависит от правильного соотношения ионов калия, натрия, кальция и магния. Недостаток калия (гипокалиемия) может быть при следующих обстоятельствах: 1) недостаточное количество калия в пище, в новообразованиях пищевода, при парентеральном применении компенсаторных жидкостей, не содержащих калий; гипокалиемия появляется чаще у пожилых людей, питающихся преимущественно мучными продуктами; 2) многократная рвота и жидкий стул; 3) неправильное распределение калия в организме при сахарном мочеизнурении, периодическом семейном параличе; 4) чрезмерная потеря калия почками, особенно при применении кортикоидов, тестостерона, мочегонных средств при болезни Иценко-Кушинга, первичном и вторичном альдостеронизме, заболеваниях почек. Жалобы и симптомы, сопровождающие снижение уровня циркулирующего К+, разнообразны и неспецифичны, что позволяет говорить не о клинической картине, а о многочисленных клинических масках гипокалиемии. Самыми частыми из них являются кардиальный синдром, психоэмотивные и нейромиопатические нарушения, синдром полиурии-полидипсии, нарушение толерантности к углеводам или сахарный диабет легкого течения, при этом страдают, прежде всего, сердечно-сосудистая и нервно-мышечная системы. Гипокалиемия практически всегда сопровождается нарушением частотных, объемных и других характеристик работы сердца, прежде всего аритмией, нередко тяжелой, вплоть до фибрилляции желудочков, может быть причиной внезапной смерти. Хроническая гипокалиемия причастна к нарушению не только функции, но и морфологии миокарда и кровеносных сосудов. Речь идет о гипокалиемическом кардио- и ангиофиброзе. Характерно колебание артериального давления, могут быть признаки недостаточности кровообращения, расширение границ сердца, функциональный систолический шум. Повреждающее действие дефицита К+ на миокард рано проявляется типичными изменениями на ЭКГ, в связи с чем ее можно использовать в качестве индикатора скрытой гипокалиемии. Постоянными, хотя и неспецифическими ЭКГ-признаками являются частые желудочковые экстрасистолы, расширение комплекса QRS, снижение сегмента ST ниже изоэлектрической линии или инверсия зубца Т, выраженный зубец U. Наряду с миокардом гипокалиемической дистрофии подвержены и скелетные мышцы. Самой тяжелой формой такой гипокалиемической миопатии является рабдомиолиз-асептический некроз скелетных мышц, нередко массивный. Он особенно характерен для пожилого возраста. Хроническая гипокалиемия сопровождается функциональным и структурным повреждением центральной (ЦНС), периферической и автономной нервной системы. Дисфункция ЦНС реализуется психоэмотивными расстройствами в форме неглубокого астенического, тревожно-депрессивного или ипохондрически-сенестопатического синдрома. Полиморфные сенсорные нарушения представлены легкими парестезиями лица и конечностей либо утратой болевой и тактильной чувствительности или же, напротив, выраженной гиперестезией. Видимо, как отражение сопутствующей гипокальциемии у некоторых больных гипокалиемия сопровождается «судорожной готовностью», локальными или общими судорогами. У пожилых людей соматическая нейропатия часто носит характер цервикоторакальной или люмбосакральной плексопатии с парезами и болевым синдромом. Нейровегетативные расстройства имеют преимущественно симпатикотоническую окраску. Гипокалиемическим «дисвегетозом» объясняется склонность этих больных к тахиаритмии и гипертензивным кризам. Таким образом, наряду с расстройствами кровообращения, основным симптомом недостатка калия являются нервно-мышечные нарушения, мышечная гипотония, которые усиливаются по мере нарастания гипокалиемии. При незначительном дефиците калия отмечается только субъективное ощущение общей слабости. Физическая нагрузка при умеренной гипокалиемии провоцирует дрожание рук, которое иногда носит характер трепетания крыльев (flapping tremor). При более значительном дефиците отмечается мышечная слабость, которая может быть восходящего типа, когда вначале вовлекаются мышцы нижних конечностей, затем – туловища, верхних конечностей и дыхательные. Исчезают глубокие рефлексы, мышечный тонус заметно ослабевает, не отмечается расстройств чувствительности. Слабость дыхательных мышц сопровождается одышкой, так называемым «рыбьим дыханием». Наряду с общей и мышечной слабостью могут быть психические расстройства; у одних больных – апатия, сонливость, у других – галлюцинации, расстройство ориентировки. У пожилых людей чаще встречается летаргическое состояние. Описаны послеоперационные психозы, вызванные недостатком калия, когда больные беспокойны, возможны страх, а также зрительные и слуховые галлюцинации. При применении калиевых препаратов эти явления быстро исчезают. Повреждение почек при гипокалиемии проявляется нарушением концентрационной функции, полиурией и кистозно-фиброзной дегенерацией почечной паренхимы. Эти симптомы убедительно свидетельствуют о несахарном диабете и могут стать причиной диагностической ошибки. Она вероятна еще и потому, что несахарный диабет нередко сопровождается гипокалиемией. Рекомендуется пробное назначение десмопрессина (синтетический антидиуретический гормон) и препаратов калия. По достижении стойкой нормокалиемии и устранении полиурии-полидипсии десмопрессин отменяют, что при истинном несахарном диабете сопровождается рецидивом соответствующих симптомов. Наконец, гипокалиемия снижает толерантность к углеводам и нередко становится причиной клинически выраженного сахарного диабета, поскольку при дефиците К+ нарушаются секреция инсулина и его действие в тканях. Определенную группу нефрогенной гипокалиемии составляют три синдрома: Бартера, Гительмана и Лиддла. Это наследственные тубулопатии, при которых в почках имеется либо дефект рецепторов минералокортикоидов (МК), либо первичное нарушение канальциевого транспорта ионов. Самой частой из этих тубулопатий является синдром Бартера, имеющий несколько вариантов с раздельным либо сочетанным дефектом рецепторов МК и канальциевой реабсорбции ионов, что сопровождается гипокалиемическим алкалозом, тяжелым нейромышечным синдромом, нормальным и даже сниженным АД вследствие повышения в почках синтеза калликреина, а в крови – брадикинина, который расширяет сосуды, препятствует развитию артериальной гипертензии, присущей гиперальдостеронизму. При синдроме Гительмана нарушена канальциевая реабсорбция Na+, Cl–, Ca2+ и Mg2+, в связи с чем наряду с гипокалиемией и гипернатриемией возникают гипокальциемия и гипомагниемия, что определяет клинические особенности этого синдрома, а именно склонность к судорогам и резистентность к заместительной терапии препаратами калия. Синдром Лиддла – наследуемая по аутосомно-доминантному типу тубулопатия с усиленной канальциевой реабсорбцией Na+ и вторичной потерей К+. При этом гипернатриемия сопровождается увеличением объема циркулирующей крови и АД, а гипокалиемия реализуется миопатией, невропатией и нефропатией. Перечисленные симптомы считаются атрибутами гиперальдостеронизма, но это лишь формальное подобие. На самом же деле при синдроме Лиддла вследствие первичной гипернатриемии и гиперволемии функция ренин-ангиотензин-альдостероновой системы подавляется, что подтверждается низким уровнем циркулирующего ренина, ангиотензина II и альдостерона. Поэтому с семантической точки зрения синдром Лиддла является не «гиперальдостеронизмом», а «гипоальдостеронизмом». Существует ятрогенный синдром Бартера, когда стойкое нарушение функции почечных канальцев обусловлено токсической нефропатией либо длительным применением диуретиков. Вместе с тем диуретики, за исключением калийсберегающих, также как осмотический диурез, могут вызвать гипокалиемию без формирования вторичного синдрома Бартера, т.е. не за счет гиперренизма, а вследстве повышенной калийурии. Ложный синдром Бартера с тяжелой гипокалиемией иногда сопровождает применение синтетических и галеновых препаратов лакрицы, таких, как глициррам, карбеноксолон, флакарбин, биогастрон, дуагастрон, ликвиритон. Эти препараты, оказывающие противовоспалительное, спазмолитическое и отхаркивающее действие, используются в лечении язвенной болезни, аллергических дерматозов, болезни Аддисона, бронхитов и бронхиальной астмы. В них содержится глицирризиновая кислота, которая имитирует эффекты МК, поэтому длительный прием названных средств чреват гипокалиемией. В некоторых слабительных средствах растительного происхождения и жевательном табаке также содержатся вещества с минералокортикоидной активностью, в связи с чем в соответствующих ситуациях может возникать гипокалиемия. При тяжелой гипокалиемии возможен летальный исход. Таким образом, перечисленные симптомы и синдромы должны наводить на мысль о возможности гипокалиемии и служить поводом к проведению соответствующих лабораторных исследований. Скрининг-тестом служит уровень К+ в крови ниже 3,6 ммоль/л. 
Наиболее частые причины гиперкалиемии следующие: 1) шок; 2) распространенный гемолиз; 3) длительные судороги (эпилептический статус, столбняк); 4) болезнь Аддисона; 5) медикаментозная гиперкалиемия (избыточный прием препаратов калия, калийсберегающих диуретиков, ингибиторов АПФ); 6) хроническая почечная недостаточность в фазе декомпенсации, скрытые формы заболевания, которые провоцируются бесконтрольным приемом медикаментов; 7) диабет; 8) доброкачественная гипертрофия предстательной железы, приводящая к обструкции мочевыводящих путей и гиперкалиемии; 9) тромбоцитоз, приводящий к псевдогиперкалиемии; 10) тяжелая острая ургентная патология – острая сердечная недостаточность, обширная травма, тканевая гипоксия, аноксия. Симптомы гиперкалиемии очень похожи на симптомы при недостатке калия, поэтому трудно их дифференцировать, особенно, если руководствоваться только клинической картиной болезни. Как и в случае с гипокалиемией при незначительном превышении уровня калия клиническая картина не имеет характерных особенностей и ассоциирована с основным заболеванием. При значимом повышении уровня калия также преобладают сердечно-сосудистые и неврологические синдромы, пациенты отмечают мышечную слабость, кардиалгии, колебание артериального давления и изменения ЭКГ, которые усиливаются по мере увеличения концентрации калия, при этом выявляются экстрасистолы, умеренная брадикардия, высокие зубцы Т при концентрации калия в сыворотке крови свыше 5,5 ммоль/л; расширение комплекса QRS и исчезновение зубцов Р при выраженной гиперкалиемии, при которой также высок риск развития фибрилляции желудочков и асистолии. Среди неврологических симптомов вначале при явлениях незначительной гиперкалиемии больные жалуются на боли, парестезии в руках и стопах. Характерно ощущение холода в конечностях, которое сопровождается бледностью дистальных их участков. При нарастающей гиперкалиемии наблюдается сонливость, апатия, расстройство сознания. В клинической картине часто преобладают астения, дизартрия, расстройство дыхания, постепенно развиваются вялые параличи конечностей, судорожные состояния, особенно у детей.
В 1882 г. Szachnowicz и в 1885 г. Westphall описали первые случаи периодического семейного паралича. Приступы при этой болезни появляются в период полового созревания и несколько позже, хотя отмечались случаи, когда заболевание начиналось в зрелом и даже пожилом возрасте. Периодическая миоплегия Вестфаля является патологией с недостаточно выясненным патогенезом, преимущественно встречается среди мужчин, членов одной семьи (доминантный тип наследования), известны и спорадические случаи. Возникающие, как правило, ночью приступы миоплегии обычно сопровождаются гипокалиемией. Вместе с тем миоплегические пароксизмы у таких больных нередко сопровождаются нормальной концентрацией калия в крови, поэтому патогенетическая роль гипокалиемии вызывает сомнения. Большинство авторов отмечает, что в промежутке между приступами больные не предъявляют никаких жалоб, не отмечается каких-либо патологических симптомов. Характерно хорошее физическое развитие этих больных, наличие у некоторых из них симптомов повышенной мышечной возбудимости. Чаще приступы появляются без видимой причины, обычно возникают внезапно ночью или под утро, при этом, как правило, отсутствуют какие-либо предвестники. У некоторых больных накануне приступа беспокоят боли в сердце, потливость, общая слабость, парестезии, жидкий стул. Однако, такие факторы как алкоголь, избыток углеводов, поваренной соли, переохлаждение, длительный физический отдых, надпочечниковые гормоны могут спровоцировать появление приступа. Отмечаются приступы самого разнообразного характера: от доброкачественных с незначительным ослаблением мышечного тонуса до тяжелых форм, когда наступает паралич мышц, обычно симметричный, в дебюте охватывает мышцы нижних конечностей, затем – верхних и, наконец, туловища. Преимущественно страдает дистальная мускулатура. Обычно дыхательные мышцы не заинтересованы, хотя в более тяжелых случаях отмечаются затруднения при дыхании. Речь больных становится более тихой, в виде исключения может быть расстройство глотания. У всех больных выявляются вялые параличи с исчезновением рефлексов. Характерным является так называемая «трупная» электрическая реакция, то есть полное исчезновение электровозбудимости мышц и нервов. Чувствительность интактна. Патологические изменения развиваются в течение нескольких часов или в более короткий срок, продолжаются от нескольких часов до нескольких дней. Затем параличи полностью исчезают. Нормализуется электровозбудимость и восстанавливаются рефлексы. Наряду с описанной картиной приступа отмечаются и другие симптомы: брадикардия, аритмия, гипотензия, потливость, гиперемия лица, слюнотечение, рвота, задержка мочи, расширение границ сердца. Из лабораторных данных для периодического паралича наиболее специфична значительная гипокалиемия во время приступа, типично резкое снижение количества сывороточного калия на высоте приступа ниже 3 ммоль/л. Гипокалиемия сопровождается подъемом концентрации натрия и уменьшением содержания неорганического фосфора в крови; рН крови, содержание магния и мочевины остаются в пределах нормы, содержание глюкозы имеет тенденцию к увеличению. В периоде между приступами биохимические показатели нормальны. Прогноз в целом благоприятный, ибо со временем приступы становятся слабыми и редкими. Только в виде исключения возможен летальный исход вследствие пареза дыхательных и сердечных мышц.
Семейная периодическая мышечная адинамия (болезнь Гамсторп) передается по аутосомно-доминантному типу с высокой пенетрантностью гена. Наряду с семейными встречаются спорадические случаи (В. Лобзин). Заболевание начинается в раннем детстве. Обычно приступы возникают днем и совершенно отчетливо проявляются после физической нагрузки, простуды, во время эмоций или после приема инсулина. Приступы менее интенсивны, чем при периодическом параличе. Первые симптомы пароксизма – парестезии в области лица, верхних и нижних конечностях. Обычно появляется мышечная слабость, которая продолжается в течение нескольких десятков минут, в исключительных случаях – в течение нескольких дней. Мышечная атония начинается со спины, затем охватывает бедра, кисти и предплечья. При более тяжелых приступах отмечается вялость затылочных мышц и затруднение при глотании. Заболевание может сочетаться с миотонией век, языка, мышц предплечья и большого пальца. Диплопия, легкие глазодвигательные расстройства – редкие симптомы. Во время приступа исчезают глубокие рефлексы. В промежутке между приступами отмечается общая мышечная атония, главным образом, в проксимальных отделах. Встречаются формы, сочетанные с атрофией мышц, имитирующие миодистрофию. Во время атаки содержание калия в сыворотке превышает 5 ммоль/л, поднимается примерно до 8 ед. Приступ легко спровоцировать введением 4,0 хлористого калия. Заболевание, прежде всего, необходимо дифференцировать с периодическим семейным параличом. Периодическая мышечная адинамия отличается от паралича кратковременными приступами, связанными с физической нагрузкой, не зависящими от диеты, началом в детском возрасте и уровнем калия в сыворотке. В сомнительных случаях следует спровоцировать приступ парентеральным введением калия. Течение болезни доброкачественное, без летальных исходов. 

Увеличение уровня кальция в крови (гиперкальциемия) определяется в том случае, если концентрация кальция в сыворотке крови составляет выше 2,65 ммоль/л при многократных измерениях. Наиболее распространенные причины гиперкальциемии следующие: гиперфункция паращитовидных и щитовидной желез, передозировка витамина D, прием препаратов лития, применение тиазидных диуретиков, теофиллина, новообразования костей, гиперкальциемия как паранеопластический синдром, болезнь Аддисона, саркоидоз, другие гранулематозные заболевания, почечная недостаточность (полиурическая стадия), длительная иммобилизация, др. К наиболее частым клиническим проявлениям гиперкальциемии относятся: общая слабость, недомогание, снижение аппетита, тошнота, выраженные запоры, боли в животе, пептическая язва, панкреатит, кальциноз почек, хроническая почечная недостаточность, костно-суставной синдром (патологические переломы, гиперкальциемия при злокачественных новообразованиях может быть результатом остеолитических метастазов или гуморальноопосредованной резорбции костей со вторичными переломами, деформацией скелета и болевым синдромом, артралгиями, болями в костях), разнообразные аритмии, артериальная гипертензия, нарушение концентрации внимания, депрессия, метаболическая энцефалопатия, проксимальная миопатия, снижение нервно-мышечной возбудимости с гипотонией гладких и поперечно-полосатых мыщц, снижение сухожильно-периостальных рефлексов, уменьшение силы мышц, в том числе и дыхательных. Повреждение ЦНС может манифестировать бредом с личностными расстройствами, нарушением мышления, дезориентацией, бессвязной речью, такими психотическими симптомами как галлюцинации и мании. Нарушение сознания прогрессирует по мере повышения концентрации кальция вплоть до сопора и комы. Может быть головная боль с тошнотой и повышением содержания белка в ликворе. Изменение энцефалограммы выявляют у пациентов со значительной гиперкальциемией. Симптомы гиперкальциемии зависят от степени увеличения уровня кальция. При небольшом подъеме появляется лишь общее недомогание, мышечная атония, отсутствует аппетит. Типичны запоры, полидипсия и полиурия. При значительной гиперкальциемии может быть летаргическое состояние, которое встречается чаще при гиперфункции паращитовидных желез и при злокачественных новообразованиях костей. Диагностика основана на выявлении основного заболевания, которое привело к развитию гиперкальциемии. Для подтверждения диагноза определяют концентрацию в сыворотке крови кальция, альбуминов, ионизированного кальция, содержание паратиреоидного гормона (ПТГ). Следует отметить, что при первичном гиперпаратиреозе или других гиперкальциемических состояниях, связанных с патологией паращитовидных желез, уровень ПТГ повышен или находится на верхней границе нормы. При гиперкальциемии, не связанной с нарушением функции паращитовидных желез, концентрация ПТГ в сыворотке крови снижена. Специальные исследования показаны для выяснения причины гиперкальциемии как проявления конкретного заболевания (рак, гранулематозная патология, др.). 

Снижение уровня кальция (гипокальциемия) возникает, прежде всего, при дефиците паратиреотропного гормона, чаще в послеоперационном периоде при нередких ныне вмешательствах на щитовидной и паращитовидной железах с гипофункцией паращитовидных желез, при недостатке витамина D, нарушении всасывания, в фазе реконвалесценции после крупных травм, когда имеет место высокая потребность в кальции, при некоторых почечных болезнях, хронической почечной недостаточности, остром панкреатите, нарушении диеты, хроническом недоедании, особенно у одиноких пожилых людей, при синдроме полиорганной дисфункции у пациентов в блоках интенсивной терапии. Классическая картина гипокальциемического синдрома (ГС) – это сочетание парестезий, затрудненного дыхания и судорог. Парестезии (онемение, покалывание, холод, жар) начинаются с губ, распространяясь на кисти и стопы. Судороги обычно тонические, нередко локальные. Чаще всего наблюдаются спазмы кисти по типу «руки акушера», сгибание рук в лучезапястных и локтевых суставах, разгибание нижих конечностей, подошвенное сгибание и внутренняя ротация стоп со сгибанием больших пальцев (карпопедальные спазмы), «сардоническая» улыбка. Самым ярким проявлением служит спазмофилия, феномен тетании, т.е. генерализованные тонические судороги. Тетания является не только мучительной для больного, но и опасной для жизни. Возможен смертельный исход от асфиксии вследствие ларингеального стридора и судорожного сокращения диафрагмы или от тетании сердца. При гипопаратиреозе с уменьшением содержания в крови ионизированного кальция отмечаются сокращения любых мышц, за исключением экстраокулярных. Объективный осмотр выявляет симптом Хвостека (сокращение мимических мышц при перкуссии в области выхода лицевого нерва перед наружным слуховым проходом), феномен Люста (тыльное сгибание и отведение стопы при постукивании по малоберцовому нерву в области головки малоберцовой кости) и Труссо (давление в манжете аппарата для измерения артериального давления нагнетают чуть выше систолического и на фоне гипервентиляции пациента наблюдают тетанический спазм в кисти через 2-3 минуты). Спазмы могут вызываться стимуляцией с частотой 15-20 Гц. Гипокальциемия может быть под маской паранояльного, галлюцинаторного, депрессивно-кататонического психоза или тяжелой неврологической патологии (метаболической энцефалопатии, дизартрии, дисфагии, спастического пареза конечностей с повышением сухожильно-периостальных рефлексов, парезами черепных нервов, экстрапирамидными и стволовыми нарушениями, др.). Характерен дисвегетоз: профузный пот, бронхоспазм, почечная и печеночная колика, рвота, диарея, что может имитировать соответствующие системные или органные ургентные синдромы. Клиническая маска тетании желудка имитирует синдром острого живота, а тетанию сердца трудно отличить от приступа стенокардии или инфаркта миокарда, тем более что при этом ЭКГ фиксирует миокардиодистрофию, удлинение интервала QT, депрессию ST, заострение или инверсию зубца Т. Кроме того, следует учитывать анамнестические данные (тетания у родственников, операции на щитовидной и паращитовидной железах, радиойодтерапия, хроническая почечная недостаточность, болезни кишечника, частые переломы) и определенные физикальные признаки: характерный рубец на шее, экзема и сухость кожи, ломкость волос и ногтей, катаракта, кальцинаты в мышцах, др. Лабораторным скрининг-тестом служит определение в крови концентрации общего или ионизированного кальция. Нормальный уровень кальция в сыворотке крови составляет 2,25-2,57 ммоль/л для мужчин и 2,22-2,54 ммоль/л для женщин. Корректность определения уровня кальция включает коррекцию с учетом концентрации альбумина в сыворотке крови: [(нормальный альбумин – альбумин пациента) 0,8] + общий уровень кальция пациента. Выделяют также гипопаратиреоз с описанием спорадических и наследственных случаев. Его диагностическими критериями являются гипокальциемия, отсутствие или низкий уровень ПТГ в сыворотке крови, повышение уровня кальция после введения ПТГ. К наследственным синдромам с идиопатическим гипопаратиреозом относится синдром Кирнса-Сейра (митохондриальная энцефаломиопатия), при котором гипопаратиреоз сочетается с пигментным ретинитом, наружной офтальмоплегией, атаксией, миопатией. Гипопаратиреоз может развиваться вследствие отложения меди в паращитовидных железах (болезнь Вильсона-Коновалова). Преходящая гипокальциемия отмечается после лечения тиреотоксикоза I131. При синдромах резистентности к ПТГ развивается гипокальциемия, которая сопровождается симптомами гиперпаратиреоза. По этим причинам их объединяют общим термином «псевдогипопаратиреоз». К таким состояниям относится наследственная остеодистрофия Олбрайта с кальцификацией базальных ганглиев, которая входит в группу синдромов резистентности к паратиреоидному гормону (ПТГ), и для которых характерна гипокальциемия и гиперфосфатемия на фоне повышенного уровня ПТГ. Впервые описана F. Albright в 1942 г. Генетическая гетерогенность проявляется выраженным клиническим полиморфизмом. Этиология заболевания обусловлена мутацией гена 20-й хромосомы. Диагноз устанавливается на основе характерных внешних признаков (дисгармоничность физического развития), кальцификации мягких тканей, множественной симметричной кальцификации головного мозга. Часто вовлекаются другие эндокринные железы: щитовидная (гипофункция), гонады, поджелудочная железа (сахарный диабет), нередко развиваются катаракты и дефекты эмали зубов вследствие гипокальциемии. Со стороны нервной системы чаще наблюдаются подкорковые нарушения, хореические гиперкинезы, атетоз, лицевой гемиспазм, акинетико-ригидный синдром (паркинсонизм), иногда – атаксия, но наиболее характерны тетанические судороги. Когнитивные нарушения отмечаются примерно у 20% больных. Для диагностики используют также методы молекулярной генетики. 
От правильного взаимоотношения содержания магния и кальция, калия и натрия в значительной мере зависит течение внутриклеточных процессов, главным образом в нервной и мышечной системах. Магний играет важную роль как активатор многих энзимов, это необходимый ингредиент реакции АДФ-АТФ, принимает участие в таких биохимических процессах как синтез белков, нуклеиновых кислот, окисление глюкозы и т.п. Известно также антагонистическое влияние магния в отношении ацетилхолина. Чаще встречается дефицит магния (гипомагниемия), который вызывается заболеваниями с чрезмерным выделением магния с мочой или нарушением его всасывания в кишечнике или реабсорбции в почках; наиболее часто обусловлен алкоголизмом, недостаточным питанием, патологией кишечника и почек, длительным использованием тиазидных или петлевых диуретиков, гентамицина, амикацина, амфотерицина В, циклоспорина, цисплатина, др. Дефицит магния является самой распространенной причиной гипокальциемии. При этом отмечаются, прежде всего, синдромы поражения нервной системы. Повышается нервно-мышечная возбудимость, характерны беспокойство, возбуждение, фибрилляции, спазмофилия, тремор по типу трепетания крыльев. Спазмофилия, которая наблюдается при недостатке магния, ничем принципиально не отличается (с клинической точки зрения) от гипокальциемической спазмофилии. Диагностика ее возможна только при исследовании уровня магния в сыворотке. При выраженном дефиците магния могут быть эпилептические приступы (у больных эпилепсией, в том числе при диагностированной впервые, в значительном проценте случаев выявляются гипокальциемия и гипомагниемия), нистагм, расстройство речи и другие симптомы очагового поражения мозга, психотические состояния с бредом и галлюцинациями. На ЭЭГ появляются очаговые и общие изменения. Часто сопутствуют тахикардия, расширение периферических сосудов, синюшность и похолодание периферических участков конечностей. Длительный дефицит магния может сопровождаться трофическими изменениями по типу выпадения волос, атрофии кожи и отложения извести в мышцах и почках. При постановке диагноза следует помнить о том, что у некоторых больных можно выявить недостаток магния лабораторными исследованиями и устранить симптомы болезни введением магния. 
В заключение следует отметить, что субклинические и манифестные электролитные нарушения в клинической практике распространены, но часто остаются нераспознанными. Врач любой специальности должен постоянно помнить об этих опасных осложнениях многих болезней и клинических ситуаций, в том числе ятрогенных, чтобы предупреждать их развитие, своевременно распознавать и устранять, назначая адекватную терапию.
3.3.13. 

ТЕМА: Метастатические опухоли головного мозга (доктор медицинских наук, доцент Шанько Ю.Г.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Общее представление о метастатических поражениях головного мозга.

2. Клиническая характеристика метастатических поражений головного мозга.

3. Диагностика метастатического поражения головного мозга.
4. Лечение больных с метастазами в головном мозгу.
По современным данным частота метастазов злокачественных опухолей в головном мозгу у онкологических больных составляет от 20% до 40%. Согласно существующим международным стандартам, единичными метастазами в головном мозгу считается наличие от 1 до 3 опухолевых узлов, множественными – более 3 узлов. Метастазы в головном мозгу чаще выявляют у пациентов с уже диагностированной первичной опухолью. Однако у 13-16% больных клинические симптомы поражения головного мозга являются первой манифестацией онкологического заболевания, а у 8-9% они остаются единственным проявлением болезни.
Наиболее распространенным в настоящее время считается гематогенный путь метастазирования злокачественных опухолей в головной мозг. При этом частота метастазирования в различные отделы головного мозга распределяется пропорционально объему кровотока в них. Так, 80% метастазов локализуются в больших полушариях, 15% – в мозжечке и 5% – в стволе мозга. Более часто метастазы выявляются в теменной и лобной долях, реже – в затылочной и височной. Метастазы очень редко встречаются в базальных ганглиях, шишковидной железе и гипофизе. Метастазирование в кору и базальные ганглии характерно для меланомы.
У взрослых наиболее частыми источниками метастазов в мозгу являются: рак легкого (34-62%), рак молочной железы (16-26%) и меланома (6-21%). Несколько реже метастазируют рак толстой кишки, рак почки, предстательной железы, яичек, яичников, а также саркомы. По данным аутопсии 60-85% метастазов в мозгу являются множественными.
Клиническая симптоматика метастатического поражения головного мозга развивается у 60-75% больных. У большинства из них неврологические симптомы прогрессируют постепенно. Лишь у 5-10% пациентов неврологическая симптоматика возникает остро («инсультоподобное» начало). Это связано с кровоизлиянием в опухоль или с мозговым инсультом вследствие эмболии или компрессионной окклюзии кровеносных сосудов, что особенно характерно для метастазов меланомы, хорионкарциномы и рака почки.
Головная боль является ведущим симптомом у половины больных и наиболее характерна для множественных метастазов и метастатического поражения задней черепной ямки. Часто (около 40% пациентов) головная боль беспокоит в утренние часы, что связано с возрастанием отека мозга и увеличением внутричерепного давления. Отек диска зрительного нерва сочетается с головной болью в 1/4 случаев. У 40% больных отмечается прогрессирующая очаговая неврологическая симптоматика. Судорожные припадки относительно редко являются первым симптомом метастатического поражения головного мозга у 10% больных. Психические расстройства и нарушения когнитивных функций встречаются у 15% пациентов, особенно при множественных мозговых метастазах. При бессимптомном течении заболевания возникают определенные трудности в диагностике и лечении мозговых метастазов, а вопрос о тактике лечения таких пациентов требует дальнейшего изучения.
Для пациентов с мозговыми метастазами прогностически значимыми являются тяжесть состояния по шкале Карновского (Karnoffsky Performance Scale – KPS), возраст пациента, состояние первичной опухоли, отсутствие или наличие экстракраниальных метастазов. Наиболее важным из этих показателей является тяжесть состояния больного. На основании этих критериев выделяют следующие прогностические классы больных с метастазами в головном мозгу.
По статистическим данным число пациентов, которые могут быть отнесены к первому классу, составляет около 3%. Низкие оценочные показатели по краткой шкале оценки психического статуса у пациентов с метастазами в головном мозгу (Mini Mental Status Examination – MMSE) свидетельствуют о неблагоприятном прогнозе. Благоприятными прогностическими факторами являются: локализация первичной опухоли в молочной железе, интервал более 12 мес. между диагностикой первичной опухоли и появлением метастазов в мозгу, небольшое число мозговых метастазов и хороший эффект от стероидной терапии.
Опухоли тазовой и абдоминальной локализации часто метастазируют в заднюю черепную ямку. Пациенты с метастазами такой локализации имеют менее благоприятный прогноз: в этой группе больных выживаемость в течение года не превышает 25%. Средняя продолжительность жизни больных с множественными метастазами в мозгу, вне зависимости от характера первичной опухоли, составляет не более 2-6 мес.
Диагностика метастатического поражения головного мозга основывается, в первую очередь, на результатах интраскопических исследований (КТ и/или MPT). При этом MPT с внутривенным парамагнитным контрастированием рассматривается, как «золотой» диагностический стандарт. При сравнительной оценке указанных методов установлено, что метастатическое поражение, которое определяется при МРТ с контрастированием, при КТ головного мозга с контрастным усилением не выявляется в 31% случаев. Периферическое расположение в мозге, сферическая форма, кольцевидное усиление сигнала, наличие выраженного перифокального отека или округлая контрастируемая структура с центральным некрозом на МРТ, а также множественность очагов позволяют предположить метастатическое поражение головного мозга.
Дифференциальная диагностика мозговых метастазов проводится с первичными опухолями головного мозга и состояниями, не относящимися к неопластическим (абсцессы, инфекции, кровоизлияния). Уточнение диагноза возможно только после гистологического анализа удаленных тканей.
С целью борьбы с отеком головного мозга в большинстве случаев метастатического поражения показано назначение кортикостероидов. Препаратом выбора является дексаметазон, который обладает наименьшей минералокортикоидной активностью. Стандартная его доза составляет 16 мг/сутки. По стабилизации состояния пациента, либо по окончании специального лечения дозу препарата медленно снижают с последующей отменой.

Важнейшими факторами при выборе метода лечения являются локализация и хирургическая доступность метастаза. Расположение опухоли в функционально значимых зонах головного мозга связано с более высоким уровнем инвалидизации. Локализация опухоли в стволе мозга, таламусе и базальных ядрах определяет противопоказания к проведению хирургического вмешательства. Состояние первичной опухоли, т.е. распространенность онкологического процесса, также является значимым прогностическим фактором для больных с мозговыми метастазами. Хирургическое удаление метастазов с последующей лучевой терапией – предпочтительное сочетание методов лечения для  пациентов в компенсированном клиническом состоянии с единичными метастатическими очагами в головном мозгу. Полное хирургическое удаление метастазов приводит к быстрому регрессу симптомов внутричерепной гипертензии, исчезновению судорожных припадков, уменьшению очагового неврологического дефицита и обеспечивает возможность снижения дозы стероидов у большинства больных.
При проведении комбинированного лечения (хирургическая резекция метастазов с последующей лучевой терапией) пациентам с высоким KPS и ограниченной экстракраниальной опухолью удается достичь меньшей частоты локальных рецидивов (20% против 52%) и более продолжительного периода неврологической ремиссии, чем при проведении лучевой монотерапии.
При наличии у больных множественных мозговых метастазов (более 3-х) хирургическое лечение не показано. Исключение могут составлять те случаи, когда имеются угрожающее жизни поражение, два очага, которые могут быть удалены из одного доступа, или необходимость верификации диагноза. Для остальных пациентов с множественными метастазами лечение в основном ограничено назначением стероидов и лучевой терапии.

Лечение больных с множественными метастазами следует начинать с оценки распространенности онкологического процесса. Пациенты с обширным экстракраниальным метастатическим поражением, у которых ожидаемая продолжительность жизни не превышает 3 мес., не подлежат хирургическому лечению. Множественные метастазы в мозгу наиболее часто встречаются у больных с меланомой и раком легкого. Во всех случаях следует решать вопрос о проведении послеоперационной лучевой терапии с целью уничтожения микрометастазов, обнаружить которые с помощью КТ или МРТ не представляется возможным.
В последние годы для лечения больных с мозговыми метастазами все чаще применяется стереотаксическая радиохирургия. Эта процедура обеспечивает доставку единичной высокой дозы облучения через стереотаксическое устройство к мишеням с максимальным диаметром 3-3,5 см. При этом значительно снижается риск повреждения окружающей нервной ткани. С помощью стереотаксической радиохирургии возможно лечение метастатических очагов, расположенных в недоступных для хирургического вмешательства зонах (подкорковые ядра, ствол мозга). Применение стереотаксической радиохирургии позволяет избежать оперативного вмешательства при одиночных мало- и бессимптомных метастазах небольших размеров (до 3 см) с отсутствием выраженного масс-эффекта.
Лучевая терапия является методом выбора для тех пациентов с единичными и множественными метастазами в головном мозгу, которые не подлежат хирургическому удалению или радиохирургическому лечению. Лучевая терапия показана при метастазах немелкоклеточного рака легкого и рака молочной железы, поскольку сами первичные опухоли являются радиочувствительными. С целью увеличения эффективности проводимой терапии используют препараты, повышающие чувствительность тканей к облучению (тексаферин гадолиния).
Чувствительность к химиотерапии является основным фактором, определяющим ответ мозговых метастазов на химиотерапевтические препараты. Установлено, что метастазы в мозгу обладают такой же чувствительностью к химиопрепаратам, как первичная опухоль. Доказано, что больший эффект от лечения отмечается у пациентов, которых ранее не лечили химиотерапевтически (с впервые выявленной онкологической патологией), а также снижение эффективности лечения при проведении повторных курсов химиотерапии. Ответ на химиотерапию мозговых метастазов наиболее химиочувствительных опухолей (мелкоклеточный рак легкого, герминативные опухоли, рак молочной железы) в среднем сопоставим по эффективности с лучевой терапией.
Гематоэнцефалический и гемато-опухолевый барьеры являются препятствием для проникновения химиопрепаратов к микрометастазам (менее 1 мм в диаметре), что потребовало разработки новых способов введения препаратов: разрушение гемато-энцефалического барьера гиперосмолярным маннитолом, воздействие на гемато-энцефалический барьер с помощью агонистов брадикинина, локальная химиотерапия.
Таблица 1.

Прогностические классы у пациентов с мозговыми метастазами

	Прогностические классы
	Критерии
	Средняя продолжительность 

жизни (мес.)

	1-й
	Наличие всех перечисленных признаков:

KPS > 70;

возраст < 65 лет;

контролируемая первичная опухоль;

отсутствие экстракраниальных метастазов
	7,1

	2-й
	KPS > 70 и хотя бы один из следующих признаков:

возраст > 65;

неконтролируемая первичная опухоль;

наличие экстракраниальных метастазов
	4,2

	3-й
	KPS < 70
	2,3


Таблица 2.
Средняя продолжительность жизни больных после хирургической 

резекции мозговых метастазов опухолей различных 

первичных локализаций (М.Wronski, E.Arbit, 1999)
	Первичная опухоль
	Число пациентов
	Средняя продолжительность жизни (мес.)
	Выживаемость (%)
	Смертность в течение 31 дня (%)

	
	
	
	1 год
	2 года
	

	Рак молочной железы
	70
	13,9
	53,0
	25,7
	4(5,7)

	Рак почки
	50
	12,6
	51,0
	24
	5(10)

	Рак легкого (немелкоклеточный)
	231
	11,0
	46,3
	24,2
	7(3)

	Рак толстой кишки
	73
	8,3
	31,5
	6,8
	3(4)

	Меланома
	82
	7,8
	38.4
	19,8
	5(5,5)

	Саркома
	25
	6,6
	36,0
	18
	2(7)


Примечание: продолжительность жизни отсчитывалась со времени краниотомии. 

3.3.14. 

ТЕМА: Гериатрические аспекты заболеваний нервной системы (ассистент, кандидат медицинских наук Кистень О.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Концепция легких когнитивных нарушений.

2. Характеристика деменции.

Ког​ни​тив​ные на​ру​ше​ния (КН) час​то встре​ча​ют​ся в нев​ро​ло​ги​че​ской прак​ти​ке и яв​ля​ют​ся при​чи​ной ин​ва​ли​ди​за​ции, по​это​му воз​рос​ло вни​ма​ние к их ди​аг​но​сти​ке, оцен​ке сте​пе​ни тя​же​сти и к аде​к​ват​но​му ле​че​нию.

Во всем ми​ре на​блю​да​ет​ся зна​чи​тель​ный и бы​ст​рый рост чис​ла лю​дей по​жи​ло​го и стар​че​ско​го воз​рас​та. В на​стоя​щее вре​мя при​бли​зи​тель​но 15% жи​те​лей на​шей пла​не​ты на​хо​дят​ся (со​глас​но по​след​ней клас​си​фи​ка​ции ВОЗ) в воз​рас​те «позд​ней зре​ло​сти» (65-70 лет) и в по​жи​лом воз​рас​те (стар​ше 75 лет). С на​ча​ла на​ше​го сто​ле​тия про​дол​жи​тель​ность жиз​ни лю​дей уве​ли​чи​лась поч​ти вдвое. По про​гно​зам спе​циа​ли​стов в бли​жай​шее вре​мя чис​лен​ность по​жи​лых лю​дей в ми​ре еще бо​лее воз​рас​тет. Дан​ная де​мо​гра​фи​че​ская тен​ден​ция по​вы​ша​ет ак​ту​аль​ность изу​че​ния нор​маль​но​го и па​то​ло​ги​че​ско​го ста​ре​ния. 

По эпи​де​мио​ло​ги​че​ским дан​ным око​ло 70% по​жи​лых лиц от​ме​ча​ют у се​бя ухуд​ше​ние па​мя​ти по срав​не​нию с мо​ло​дым и сред​ним воз​рас​том, у по​ло​ви​ны их них на​ли​чие ког​ни​тив​ных на​ру​ше​ний под​твер​жда​ет​ся при ней​роп​си​хо​ло​ги​че​ском тес​ти​ро​ва​нии. Для воз​рас​тной груп​пы 65-69 лет час​то​та воз​ник​но​ве​ния стар​че​ско​го сла​бо​умия со​став​ля​ет 2,4-5,1% (по Beske), в воз​рас​те 75-79 лет – до 10-12%, а от 80 до 90 лет – до 24%. Сре​ди 90-лет​них бо​лее 30% стра​да​ют стар​че​ской де​мен​ци​ей. 

В про​цес​се ста​ре​ния, на​чи​наю​щем​ся  в мо​ло​дом и сред​нем воз​рас​те, про​ис​хо​дят ес​те​ст​вен​ные ге​не​ти​че​ски обу​слов​лен​ные и при​об​ре​тен​ные нор​маль​ные и па​то​ло​ги​че​ские струк​тур​но-функ​цио​наль​ные из​ме​не​ния нерв​ной и дру​гих сис​тем ор​га​низ​ма. По​ми​мо ес​те​ст​вен​ных ин​во​лю​тив​ных из​ме​не​ний го​лов​но​го моз​га при​чи​на​ми ког​ни​тив​ных на​ру​ше​ний в по​жи​лом воз​рас​те яв​ля​ют​ся сер​деч​но-со​су​ди​стые за​бо​ле​ва​ния. 

Ког​ни​тив​ные функ​ции (от cognito-по​зна​ние) – выс​шие кор​ко​вые функ​ции че​ло​ве​ка, от​но​ся​щие​ся к по​зна​нию ок​ру​жаю​ще​го ми​ра: ин​тел​лект, речь, прак​сис, гно​зис, па​мять, вни​ма​ние, спо​соб​ность к обу​че​нию, ори​ен​та​ция во вре​ме​ни, мес​те, соб​ст​вен​ной лич​но​сти, зри​тель​но-про​стран​ст​вен​ные функ​ции. На​ли​чие жа​лоб на сни​же​ние па​мя​ти яв​ля​ет​ся од​ним из весь​ма чув​ст​ви​тель​ных пре​дик​то​ров по​сле​дую​ще​го воз​ник​но​ве​ния де​мен​ции (в ос​нов​ном – бо​лез​ни Альц​гей​ме​ра), од​на​ко толь​ко у по​ло​ви​ны боль​ных с де​мен​ци​ей за 3 го​да до по​ста​нов​ки дан​но​го ди​аг​но​за от​ме​ча​лись эти жа​ло​бы. Сре​ди фак​то​ров, уве​ли​чи​ваю​щих риск воз​ник​но​ве​ния де​мен​ции, сле​ду​ет от​ме​тить воз​раст боль​ных стар​ше 65 лет, на​ли​чие та​ких за​бо​ле​ва​ний, как бо​лезнь Пар​кин​со​на, пе​ре​не​сен​ный ин​сульт и са​хар​ный диа​бет, а так​же отя​го​щен​ный по де​мен​ции се​мей​ный анам​нез. Ран​нее вы​яв​ле​ние лиц, у ко​то​рых в по​сле​дую​щем мо​жет раз​вить​ся де​мен​ция, яв​ля​ет​ся од​ним из наи​бо​лее ак​ту​аль​ных на​прав​ле​ний ис​сле​до​ва​ний в об​лас​ти ней​ро​ге​ри​ат​рии.
        Бо​лезнь Альц​гей​ме​ра ста​но​вит​ся все бо​лее зна​чи​мой со​ци​аль​ной про​бле​мой, что свя​за​но со зна​чи​тель​ным уве​ли​че​ни​ем в по​пу​ля​ции па​ци​ен​тов с этой па​то​ло​ги​ей. Пред​по​ла​га​ет​ся, что об​щее чис​ло па​ци​ен​тов с этим за​бо​ле​ва​ни​ем к 2050 г. уве​ли​чит​ся в 4 раза, ес​ли к это​му вре​ме​ни не бу​дет най​де​но дей​ст​вен​но​го ме​то​да про​фи​лак​ти​ки и ле​че​ния.
Про​цесс ин​во​лю​тив​ных из​ме​не​ний в го​лов​ном моз​ге на​чи​на​ет​ся при​бли​зи​тель​но в 30-40 лет. Од​на​ко наи​бо​лее зна​чи​тель​ные из​ме​не​ния про​ис​хо​дят в воз​рас​тном про​ме​жут​ке ме​ж​ду 45-60 го​да​ми. В даль​ней​шем про​грес​си​ро​ва​ние воз​рас​тных КН про​ис​хо​дит край​не мед​лен​но. С воз​рас​том по​сте​пен​но умень​ша​ет​ся мас​са го​лов​но​го моз​га. Наи​бо​лее вы​ра​жен​ные ат​ро​фи​че​ские из​ме​не​ния от​ме​ча​ют​ся в лоб​ных до​лях, по​стцен​траль​ной и верх​ней ви​соч​ной из​ви​ли​не, зри​тель​ной ко​ре. При​чем сте​пень ут​ра​ты ней​ро​нов со​став​ля​ет в дан​ных об​ра​зо​ва​ни​ях к 80-ти го​дам 35-48%. По​ми​мо умень​ше​ния ко​ли​че​ст​ва ней​ро​нов, от​ме​ча​ет​ся умень​ше​ние ко​ли​че​ст​ва ден​д​ри​тов и си​нап​сов ме​ж​ду ней​ро​на​ми, а в бе​лом ве​ще​ст​ве – час​тич​ная де​мие​ли​ни​за​ция, пре​иму​ще​ст​вен​но в пе​ред​них от​де​лах моз​га и умень​ше​ние чис​ла кле​ток глии. У боль​шин​ст​ва лиц стар​ше 65 лет оп​ре​де​ля​ют​ся ате​ро​скле​ро​ти​че​ские из​ме​не​ния це​реб​раль​ных со​су​дов, при этом ча​ще по​ра​жен​ны​ми ока​зы​ва​ют​ся пер​фо​ри​рую​щие ар​те​рии, снаб​жаю​щие ба​заль​ные ганг​лии. Кро​ме мор​фо​ло​ги​че​ских из​ме​не​ний при ста​ре​нии моз​га раз​ви​ва​ют​ся ней​ротранс​мит​тер​ные на​ру​ше​ния, а так​же умень​ша​ет​ся чув​ст​ви​тель​ность пост​си​нап​ти​че​ской мем​бра​ны. За​пуск кас​ка​да вы​ше​пе​ре​чис​лен​ных ре​ак​ций за​ви​сит от ге​не​ти​че​ской пред​рас​по​ло​жен​но​сти, воз​рас​та, влия​ния внеш​них фак​то​ров, уров​ня об​ра​зо​ва​ния, ро​да за​ня​тий, об​раза жиз​ни и на​ли​чия пе​ре​не​сен​ных или хро​ни​че​ских за​бо​ле​ва​ний. В ос​но​ве по​вре​ж​де​ний моз​га ле​жит уни​вер​саль​ный ме​ха​низм апоп​то​за. Кро​ме то​го, име​ет​ся от​чет​ли​вая связь ме​ж​ду воз​рас​тным сни​же​ни​ем ког​ни​тив​ных спо​соб​но​стей и сни​же​ние ак​тив​но​сти по​ло​вых гор​мо​нов, об​ла​даю​щих ней​ро​про​тек​тив​ны​ми свой​ст​ва​ми. Из​ме​не​ния в моз​ге мо​гут про​те​кать по двум ос​нов​ным пу​тям – «ус​пеш​но​го» ста​ре​ния или па​то​ло​ги​че​ско​го ста​ре​ния. Ста​ре​ние со​про​во​ж​да​ет​ся воз​ник​но​ве​ни​ем ког​ни​тив​ных на​ру​ше​ний, в пер​вую оче​редь в мне​сти​че​ской сфе​ре. С воз​рас​том сни​жа​ет​ся спо​соб​ность к обу​че​нию – ли​ца по​жи​ло​го и стар​че​ско​го воз​рас​та ху​же ус​ваи​ва​ют но​вую ин​фор​ма​цию. Счи​та​ет​ся, что в нор​ме сни​же​ние ког​ни​тив​ных функ​ций от​ме​ча​ет​ся уже по​сле 50 лет.
В 1997 го​ду аме​ри​кан​ским нев​ро​ло​гом R. Petersen раз​ра​бо​та​на кон​цеп​ция «лег​ких ког​ни​тив​ных на​ру​ше​ний» (точ​нее – «лег​ко​го ког​ни​тив​но​го на​ру​ше​ния», англ. – mild cognitive impairment, сокр. англ. MCI), пер​во​на​чаль​но пред​на​зна​чав​шее​ся для обо​зна​че​ния пред​де​мент​ных ста​дий БА. С тео​ре​ти​че​ской точ​ки зре​ния по​ня​тие «лег​кие ког​ни​тив​ные на​ру​ше​ния» пред​став​ля​ет​ся пер​спек​тив​ным, по​сколь​ку ис​сле​до​ва​ния в этой об​лас​ти по​мо​га​ют по​нять па​то​ге​не​ти​че​ские осо​бен​но​сти про​цес​сов, при​во​дя​щих в ко​неч​ном ито​ге к воз​ник​но​ве​нию кли​ни​че​ской кар​ти​ны де​мен​ции. В прак​ти​че​ском пла​не этот под​ход от​кры​ва​ет оп​ре​де​лен​ные те​ра​пев​ти​че​ские воз​мож​но​сти, по​сколь​ку эф​фек​тив​ность ле​че​ния тео​ре​ти​че​ски долж​на быть бо​лее зна​чи​тель​ной, ес​ли пре​па​ра​ты, при​ме​няю​щие​ся для ле​че​ния бо​лез​ни Альц​гей​ме​ра, бу​дут ис​поль​зо​вать​ся при ЛКН, что по​зво​лит за​мед​лить или да​же пре​дот​вра​тить по​сле​дую​щее воз​ник​но​ве​ние бо​лез​ни Альц​гей​ме​ра. Для ди​аг​но​сти​ки лег​ких ког​ни​тив​ных на​ру​ше​ний наи​бо​лее час​то ис​поль​зу​ют​ся кри​те​рии, пред​ло​жен​ные R.Petersen и со​авт., ко​то​рые бы​ли пе​ре​смот​ре​ны в 2004 го​ду не кон​фе​рен​ции в Мон​реа​ле. 

Кри​те​рии ди​аг​но​сти​ки ЛКН (R. Petersen с со​авт. (2004 г.)):

1. КН по сло​вам па​ци​ен​та и/или его бли​жай​ше​го ок​ру​же​ния.

2. Ухуд​ше​ние ког​ни​тив​ных спо​соб​но​стей по срав​не​нию с ис​ход​ным уров​нем.

3. Объ​ек​тив​ные дан​ные ней​роп​си​хо​ло​ги​че​ских тес​тов.

4. Нет на​ру​ше​ний при​выч​ных для па​ци​ен​та форм по​все​днев​ной ак​тив​но​сти, од​на​ко могут быть труд​но​сти в слож​ных ви​дах дея​тель​но​сти.

5. От​сут​ст​вие де​мен​ции (ре​зуль​тат MMSE>24 бал​лов).

Де​мен​ция пред​став​ля​ет со​бой при​об​ре​тен​ный вслед​ст​вие ор​га​ни​че​ско​го по​ра​же​ния го​лов​но​го моз​га кли​ни​че​ский син​дром, про​яв​ляю​щий​ся на​ру​ше​ни​ем ин​тел​лек​ту​аль​ной дея​тель​но​сти, кри​ти​ки к сво​ему со​стоя​нию с оп​ре​де​лен​ны​ми лич​но​ст​ны​ми из​ме​не​ния​ми, де​фек​та​ми па​мя​ти, аб​ст​ракт​но​го мыш​ле​ния, по​ни​ма​ния, ре​чи и дру​гих ког​ни​тив​ных (по​зна​ва​тель​ных) функ​ций, что при​во​дит к бы​то​вой и со​ци​аль​ной (в т.ч. про​фес​сио​наль​ной) де​за​дап​та​ции. Сте​пень вы​ра​жен​но​сти де​мен​ции оп​ре​де​ля​ет​ся на​ру​ше​ни​ем лич​ной ак​тив​но​сти в по​все​днев​ной жиз​ни; дли​тель​ность сим​пто​мов долж​на быть, по мень​шей ме​ре, 6 ме​ся​цев; те​че​ние бо​лез​ни обыч​но хро​ни​че​ское или про​грес​си​рую​щее; к кри​те​рию ис​клю​че​ния от​но​сит​ся на​ру​ше​ние соз​на​ния. Рас​строй​ство мо​жет быть про​грес​си​рую​щим, не​про​грес​си​рую​щим или об​ра​ти​мым.

Ди​аг​но​сти​че​ские кри​те​рии де​мен​ции по МКБ-10:

1. На​ру​ше​ния па​мя​ти, ко​то​рые про​яв​ля​ют​ся в на​ру​ше​ни​ях спо​соб​но​сти к за​по​ми​на​нию но​во​го ма​те​риа​ла, а в бо​лее тя​же​лых слу​ча​ях – за​труд​не​нию при​по​ми​на​ния ра​нее ус​во​ен​ной ин​фор​ма​ции (вер​баль​ная и не​вер​баль​ная мо​даль​ность). Мне​сти​че​ские рас​строй​ства должны быть объ​ек​ти​ви​зи​ро​ва​ны с по​мо​щью ней​роп​си​хо​ло​ги​че​ских тес​тов (НПТ).

2. На​ру​ше​ние дру​гих ког​ни​тив​ных функ​ций: спо​соб​ность к су​ж​де​ни​ям, мыш​ле​нию (пла​ни​ро​ва​ние, ор​га​ни​за​ция) и пе​ре​ра​бот​ки ин​фор​ма​ции. НПТ: сни​же​ние ког​ни​тив​ных функ​ций по срав​не​нию с бо​лее вы​со​ким ис​ход​ным мне​сти​ко-ин​тел​лек​ту​аль​ным уров​нем.

3. На​ру​ше​ние ког​ни​тив​ных функ​ций оп​ре​де​ля​ет​ся на фо​не со​хран​но​го соз​на​ния

4. На​ру​ше​ние эмо​цио​наль​но​го кон​тро​ля или мо​ти​ва​ций или из​ме​не​ние со​ци​аль​но​го по​ве​де​ния: эмо​цио​наль​ная ла​биль​ность, раз​дра​жи​тель​ность, апа​тия, асо​ци​аль​ное по​ве​де​ние.

5. Пе​ре​чис​лен​ные при​зна​ки на​блю​да​ют​ся в течение, по мень​шей мере, 6 ме​ся​цев; при бо​лее ко​рот​ком на​блю​де​нии ди​аг​ноз мо​жет быть пред​по​ло​жи​тель​ным.

К со​су​ди​стой де​мен​ции (СД) от​но​сят стой​кое и при​во​дя​щее к зна​чи​тель​ное де​за​дап​та​ции ос​лаб​ле​ние мне​сти​ко-ин​тел​лек​ту​аль​ных функ​ций, вы​зван​ное де​ст​рук​тив​ным по​ра​же​ни​ем го​лов​но​го моз​га в ре​зуль​та​те на​ру​ше​ния его ге​мо​ди​на​ми​ки. Наи​бо​лее час​той при​чи​ной со​су​ди​стой де​мен​ции яв​ля​ют​ся рас​строй​ство моз​го​во​го кро​во​то​ка, обу​слов​лен​ное ате​ро​скле​ро​зом со​су​дов моз​га. При СД име​ют ме​сто мно​же​ст​вен​ные моз​го​вые ин​фарк​ты (муль​ти​ин​фарк​т​ная де​мен​ция), а так​же еди​нич​ные ин​фарк​ты (в т.ч. и не​боль​шие), ло​ка​ли​зую​щие​ся в так на​зы​вае​мых кри​ти​че​ских для ког​ни​тив​ных функ​ций зо​нах, диф​фуз​ное по​ра​же​ние под​кор​ко​во​го ве​ще​ст​ва. Для СД ти​пич​но вы​ра​жен​ное сни​же​ние (поч​ти в 2 раза по срав​не​нию с воз​рас​тной нор​мой) по​ка​за​те​лей моз​го​во​го кро​во​то​ка и ме​та​бо​лиз​ма. При​мер​но в 40% слу​ча​ев КН воз​ни​ка​ют не​по​сред​ст​вен​но по​сле ин​суль​тов (ост​ро или в пер​вые 3 мес. по​сле под​твер​жден​но​го ин​суль​та), у 1/3 боль​ных КН вол​но​об​раз​но на​рас​та​ют - обыч​но та​кое те​че​ние свя​за​но с ТИА (без​ин​сульт​ный тип те​че​ния) при от​сут​ст​вии кли​ни​че​ских при​зна​ков ин​суль​та, в 1/4 слу​ча​ев по​яв​ля​ет​ся и про​грес​си​ру​ет в ус​ло​ви​ях со​че​та​ния ин​сульт​но​го и без​ин​сульт​но​го ти​пов те​че​ния бо​лез​ни. Сред​ние сро​ки вы​жи​ва​ния боль​ных с СД ко​ро​че, чем с БА. По​ка​за​тель ле​таль​но​сти в те​че​ние 3 лет сре​ди боль​ных СД в стар​че​ском воз​рас​те – 66,7%, при БА – 42,2%, сре​ди не​де​мент​ных па​ци​ен​тов – 23,1%. КН яв​ля​ют​ся од​ним из ос​лож​не​ний пе​ре​не​сен​но​го ин​суль​та, по​сколь​ку воз​ник​но​ве​ние де​мен​ции по​сле ин​суль​та су​ще​ст​вен​но на​ру​ша​ет ка​че​ст​во жиз​ни боль​ных. Но сле​ду​ет от​ме​тить, что КН, обу​слов​лен​ные пе​ре​не​сен​ным ин​суль​том, от​но​сят​ся к по​тен​ци​аль​но пре​дот​вра​щае​мым фор​мам со​су​ди​стой де​мен​ции. 

Про​бле​ма по​стин​сульт​ной де​мен​ции осо​бен​но ак​тив​но изу​ча​ет​ся в те​че​ние двух по​след​них де​ся​ти​ле​тий. Бы​ло по​ка​за​но, что час​то​та встре​чае​мо​сти по​стин​сульт​ной де​мен​ции су​ще​ст​вен​но вы​ше, чем это пред​по​ла​га​лось ра​нее. При этом в прак​ти​че​ской дея​тель​но​сти это​му ва​ри​ан​ту со​су​ди​стой де​мен​ции уде​ля​ет​ся ма​ло вни​ма​ния. Пе​ре​не​сен​ный ин​сульт уве​ли​чи​ва​ет в 4-12 раз риск воз​ник​но​ве​ния де​мен​ции.  До на​стоя​ще​го вре​ме​ни нет еди​но​го мне​ния о фак​то​рах, уве​ли​чи​ваю​щих риск раз​ви​тия де​мен​ции по​сле ин​суль​та. Лишь воз​раст мо​жет счи​тать​ся до​ка​зан​ным и наи​бо​лее зна​чи​мым фак​то​ром рис​ка, дру​гие фак​то​ры тре​бу​ют изу​че​ния. Воз​ник​но​ве​ние по​стин​сульт​ной де​мен​ции оп​ре​де​ля​ет​ся, как пра​ви​ло, со​че​тан​ным дей​ст​ви​ем не​сколь​ких фак​то​ров. C когнитивными нарушениями, помимо сосудистой патологии, врач-невролог сталкивается и при ряде других неврологических заболеваний, например,вто​рич​ная де​мен​ция вслед​ст​вие ин​ток​си​ка​ции (ал​ко​го​лизм, ме​ди​ка​мен​тоз​ная де​мен​ция (хо​ли​но​ли​ти​ки, ги​по​тен​зив​ные, пси​хо​троп​ные, ан​ти​кон​вуль​сан​ты и др., ток​си​ны), после ЧМТ (хро​ни​че​ская суб​ду​раль​ная ге​ма​то​ма, по​сттрав​ма​ти​че​ская эн​це​фа​ло​па​тия, де​мен​ция бок​се​ров, нор​мо​тен​зив​ная и окк​лю​зи​он​ная гид​ро​це​фа​лия), при опу​хо​лях (ме​нин​гио​мы (осо​бен​но суб​фрон​таль​ные), опу​холь ЗЧЯ с гид​ро​це​фа​ли​ей, глио​мы, ме​та​ста​зы, кар​цио​но​ма​тоз​ный ме​нин​гит), при некоторых инфекционных заболеваниях (ту​бер​ку​лез, СПИД-де​мен​ция, ток​со​плаз​моз, крип​то​кок​коз​ный ме​нин​гит, си​фи​лис, по​стэн​це​фа​ли​ти​че​ская де​мен​ция,бо​лезнь Уи​п​ла, бо​лезнь Крейн​тц​фель​да-Яко​ба, по​до​ст​рый скле​ро​зи​рую​щий па​нэн​це​фа​лит Ван-Бо​гар​та, про​грес​си​рую​щая лей​ко​эн​це​фа​ло​па​тия; при эпи​леп​сии; рас​се​ян​ном скле​розе; бо​лезни Мар​кь​я​фа​вы-Бинь​я​ми; лей​ко​ди​ст​ро​фиях; на фо​не со​ма​ти​че​ской па​то​ло​гии (де​фи​цит ви​та​ми​на В12 и фо​лие​вой ки​сло​ты, ги​по/ги​пер​ти​ре​оз и дру​гие за​бо​ле​ва​ния щи​то​вид​ной и па​ра​щи​то​вид​ных же​лез, ги​пог​лие​ми​че​ские со​стоя​ния, хро​ни​че​ская про​грес​си​рую​щая пе​че​ноч​ная эн​це​фа​ло​па​тия, хро​ни​че​ская уре​ми​че​ская эн​це​фа​ло​па​тия (в т.ч. диа​лиз​ная де​мен​ция), хро​ни​че​ские об​струк​тив​ные за​бо​ле​ва​ния ды​ха​тель​ных пу​тей, хро​ни​че​ская сер​деч​ная не​дос​та​точ​ность, на​ру​ше​ния сер​деч​но​го рит​ма, ре​ци​ди​ви​рую​щие аси​сто​лии, элек​тро​лит​ные на​ру​ше​ния). 

3.3.15. 

ТЕМА: Осложнения со стороны нервной системы при использовании некоторых фармпрепаратов (профессор, доктор медицинских наук Евстигнеев В.В.)

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ:

1. Опасные комбинации лекарств с токсическим действием на ЦНС.
2. Воздействие токсических факторов на нервную систему: патоморфология.

3. Отравление барбитуратами: клинические стадии и синдромы. Особенности ЭЭГ-картины отравления барбитуратами. Лечение.

4. Интоксикация нейролептиками: клиника, диагностика, лечение. Нейролептический синдром.
5. Отравление наркотическими анальгетиками: клиника, диагностика, лечение.

6. Передозировка нестероидных противовоспалительных препаратов, клиника, диагностика, лечение.

В распоряжении современного врача имеется большой арсенал лекарственных препаратов. Выдающиеся успехи клинической фармакологии, выражающиеся в создании новых эффективных лекарств, обусловили и ряд проблем, а именно: взаимодействие лекарств, нежелательные побочные явления и осложнения лекарственной терапии, лекарственная зависимость и т.д. Основная причина нежелательных побочных действий лекарств – практика одновременного применения многих медикаментов. Стремление добиться максимального эффекта полипрагмазией часто сопровождается значительным потенциированием не только терапевтического, но и токсического действия. Ниже приведены некоторые потенциально опасные комбинации  лекарственных средств, применяемых в неврологической практике.

	алкоголь
	барбитураты, карбамазепин, хлоралгидрат, инсулин и оральные антидиабетические препараты, ингибиторы МАО, наркотические анальгетики, миорелаксанты, нитраты и нитриты, седативные и снотворные препараты, хинидин

	амидопирин
	парацетамол (при длительном приеме)

	амфетамины
	кокаин, ингибиторы МАО

	анестетики
	бета-адреноблокаторы, антибиотики с миорелаксантным действием (аминогликозиды, стрептомицин), антигипертензивные, барбитураты, катехоламины, кортикостероиды, ингибиторы МАО, наркотические анальгетики, седативные и снотворные препараты

	антихолинэстеразные средства
	миорелаксанты

	антикоагулянты непрямого действия
	нестероидные противовоспалительные препараты, пероральные антидиабетические препараты, клофибрат, препараты щитовидной железы

	антиконвульсанты
	наркотики, меридил

	антигипертензивные средства
	анестетики, ингибиторы МАО

	антипиретики
	наркотические анальгетики

	вакцины
	иммунодепрессанты

	галоперидол
	карбонат лития

	глюкокортикоиды
	анестетики (при бронхиальной астме), вакцины

	дифенин
	анальгетики (при передозировке), меридил, антагонисты фолиевой кислоты, сульфаниламиды

	диуретики
	мышечные релаксанты, препараты наперстянки, аминогликозиды

	ингибиторы МАО
	фенамин, анестетики, антидепрессанты, антидиабетические средства, кофеин (в больших количествах), карбамазепин, L-ДОФА, эфедрин, октадин, изадрин, нейролептики, мезатон, анаприлин, симпатолитики, трициклические антидепрессанты

	индометацин
	антикоагулянты непрямого действия, салицилаты

	левомицетин
	антикоагулянты непрямого действия, оральные антидиабетические средства

	наркотические анальгетики
	седативные и снотворные препараты, ингибиторы МАО

	салицилаты
	антикоагулянты непрямого действия, трициклические антидепрессанты, индометацин, меркаптопурин, метотрексат

	сульфаниламиды длительного действия
	оральные антидиабетические средства, антагонисты фолиевой кислоты, метотрексат, дифенин


Для неврологической клиники особый интерес представляют лекарственные поражения нервной системы. Они довольно многообразны – от нарушения нервно-мышечной передачи и полинейропатий до поражения мозга и его оболочек.

В клинической картине отравления барбитуратами выделяют четыре основных синдрома: 1) коматозные состояния; 2) нарушения функции внешнего дыхания; 3) расстройства функции сердечно-сосудистой системы и почек; 4) трофические расстройства. Барбитураты не оказывают прямого повреждающего действия на нервную систему, поэтому если удается предотвратить гипоксию или шок можно рассчитывать на полное восстановление. Для перорального употребления в нашей стране применяют следующие барбитураты: длительного действия (барбитал, барбитал-натрий, фенобарбитал); средней продолжительности действия (барбамил, амитал-натрий, этаминал-натрий, нембутал, циклобарбитал); короткого действия (гексобарбитал). Классификация степеней отравления барабитуратами: 0 степень – больной спит, однако его удается разбудить; I степень – больной без сознания, но реагирует на болевые раздражители; II степень – больной без сознания, не реагирует на болевые раздражители; III степень – больной без сознания, отсутствуют некоторые или все сухожильные рефлексы, поддерживается спонтанное дыхание и АД; IV степень – угнетение дыхания, цианоз, шок. Диагноз отравления барбитуратами подтверждается обнаружением указанных препаратов в крови и патогномоничными изменениями на ЭЭГ – наличием колебаний 14-16 в секунду с амплитудой до 100-140 мкВ в поверхностной стадии («барбитуровые веретена») и высокоамплитудной полиаритмией с периодами биоэлектрического «молчания» в глубокой стадии комы.

К нейролептикам относятся препараты следующих групп: фенотиазины (а) алифатические – хлорпромазин, б) пиперидины – тиоридазин, перициазин, в) пиперазины – перфеназин, трифторперазин, фторфеназин; тиоксантены (хлорпротиксен, тиотиксен); бутирофеноны (галоперидол); дифенилбутилпиперидины (пимозид); прочие (клозапид). При оценке эффектов нейролептиков следует помнить, что тяжелые отравления и даже смертельные исходы могут наступить в отдельных случаях после приема внутрь даже очень маленьких доз препаратов. Интоксикация нейролептиками выражается в резкой слабости, сонливости, головокружении, тошноте, сухости во рту, гипотонии, тахикардии. В неврологическом статусе определяются атаксия, тремор, иногда судороги. Угнетение деятельности ЦНС отличается от таковой при отравлении барбитуратами отсутствием гиперсаливации. Длительный прием нейролептиков вызывает нейролептический синдром – гипокинезию, экстрапирамидную ригидность, оральные гиперкинезы. В зависимости от применяемого нейролептика и его дозы преобладают явления акинетико-ригидного или дистонически-гиперкинетического синдрома. Злокачественный нейролептический синдром характеризуется гипертермией, ригидностью мышц и нарушением сознания. Данное состояние провоцируется дегидратацией, лихорадкой и высокой температурой окружающей среды.

В качестве наркотических анальгетиков применяют морфина гидрохлорид, промедол, омнопон, пентазоцин, кодеин и др. При отравлениии наркотическими анальгетиками выделяют четыре клинических синдрома: 1) неврологические расстройства (угнетение сознания, точечные зрачки, слабость мышц конечностей и жевательных мышц, судороги); 2) дыхательные расстройства; 3) гемодинамические нарушения; 4) трофические расстройства. 

Салицилаты – наиболее частая причина тяжелых лекарственных отравлений за рубежом. В клинической картине преобладают неврологические нарушения: шум в ушах и снижение слуха, возбуждение, переходящее в делирий, сопор и кому, возможны эпилептические припадки. Из метаболических расстройств наиболее часты дыхательные и геморрагические расстройства, нарушения углеводного обмена, изменения кислотно-основного баланса.

Лечение отравления барбитуратами, нейролептиками и салицилатами включает следующие мероприятия:

1) отмена препарата, 

2) обеспечение проходимости верхних дыхательных путей,

3) промывание желудка (если с момента приема препарата прошло не более 3 часов), 

4) солевые слабительные, сифонные клизмы, 

5) форсированный диурез, 

6) гемо- и перитонеальный диализ, 

7) симптоматическая терапия.

При отравлении наркотическими анальгетиками промывание желудка проводится раствором перманганата калия или водным раствором танина. В качестве антидота применяется налоксон, в случае отсутствия налоксона используют атропин.
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ПЕРЕЧЕНЬ 

контрольных вопросов по специальности
1. Электрогенез в нервной системе. Потенциал покоя и потенциал действия. Проведение нервного импульса. Синапсы. Роль миелина.

2. Гематоэнцефалический барьер. Структура и функция.

3. Ликвор. Образование. Циркуляция. Реабсорбция.

4. Внутричерепное давление. Перфузионное давление.

5. Регуляция мышечного тонуса.

6. Субарахноидальное пространство. Субарахноидальные цистерны.

7. Проводники болевой и температурной чувствительности.

8. Варианты расстройств чувствительности.

9. Расстройства чувствительности при поражениях различных отделов спинного мозга.

10. Оболочки головного и спинного мозга.

11. Спинномозговые нервы и спинномозговые корешки. 

12. Локализация функций в коре головного мозга.

13. Иннервация мочевого пузыря.

14. Кортико-спинальный путь.

15. Продолговатый мозг. Функциональная анатомия.

16. Средний мозг. Функциональная анатомия.

17. Мост. Функциональная анатомия.

18. Мозжечок. Функциональная анатомия.

19. Атаксии. Виды. Дифференциальный диагноз.

20. Центростремительные проводящие пути, не проходящие через продолговатый мозг.

21. Ядра блуждающего нерва и их функция.

22. Альтернирующий синдром Вебера

23. Альтернирующий синдром Мийяра-Гублера-Жюбле.

24. Альтернирующий синдром Фовилля.

25. Мостомозжечковый угол.

26. Зрительный анализатор.

27. Обонятельный анализатор. 

28. Слуховой анализатор.

29. Вестибулярный анализатор.

30. Ядра глазодвигательных нервов.

31. Вегетативная иннервация глаза. Зрачковые реакции.

32. Глазодвигательный нерв

33. Блоковый нерв.

34. Межъядерный офтальмопарез, межъядерная офтальмоплегия. 

35. Паралич взора. Спазм взора.

36. Локализация очага поражения при нарушении содружественных движений глазных яблок по вертикали. Симптом Гертвига-Мажанди.

37. Лицевой нерв. Топография. Симптомы поражения на различных уровнях.

38. Функция таламуса. Признаки поражения таламуса.

39. Подъязычный нерв. Топография. Симптоматика поражения.

40. Языкоглоточный нерв. Топография. Симптоматика поражения.

41. Лимбическая система. Образования, входящие в лимбическую систему. Основные функции лимбической системы. 

42. Уровни замыкания дуг миотатических рефлексов с верхних конечностей.

43. Уровни замыкания дуг миотатических рефлексов с нижних конечностей.

44. Патологические кистевые знаки.

45. Патологические стопные знаки.

46. Аксиальные знаки (рефлексы орального автоматизма).

47. Бульбарный и псевдобульбарный синдромы.

48. Тесты для определения пирамидной недостаточности.

49. Тесты для определения дисфункции мозжечка и его связей.

50. Гипотонический-гиперкинетический синдром.

51. Гипертонический-гипокинетический синдром.

52. Анатомия и физиология экстрапирамидной системы.

53. Гемианопсии.

54. Апраксии.

55. Агнозии.

56. Акалькулия.

57. Дисфазии.

58. Дизартрия.

59. Уровни нарушений сознания.

60. Головокружение. Виды головокружений.

61. Плечевое сплетение. Анатомия. 

62. Поясничное сплетение. Анатомия.

63. Крестцовое сплетение. Анатомия.

64. Нервы верхней конечности. Анатомия.

65. Нервы нижней конечности. Анатомия.

66. Симптомы раздражения мозговых оболочек.

67. Анатомия магистральных артерий головы и шеи.

68. Артерии вертебробазилярного бассейна.

69. Артерии каротидного бассейна.

70. Бассейн задней мозговой артерии.

71. Бассейн передней мозговой артерии.

72. Бассейн средней мозговой артерии.

73. Венозные синусы головного мозга.

74. Кровоснабжение базальных ганглиев.

75. Кровоснабжение белого вещества головного мозга.

76. Кровоснабжение мозжечка.

77. Кровоснабжение спинного мозга. Основные бассейны по длиннику спинного мозга.

78. Кровоснабжение ствола головного мозга.

79. Синдром Дежерина-Русси.

80. Инфаркт мозжечка. Клиника. Прогноз. Особенности терапии.

81. Признаки окклюзии экстракраниального отдела позвоночной артерии.

82. Оптико-пирамидный синдром.

83. Инфаркты среднего мозга. Вероятная этиология. Клиника.

84. Инфаркты моста. Вероятная этиология. Клиника.

85. Патогенетический механизм преходящих нарушений мозгового кровообращения.

86. Показания к срочному хирургическому лечению при геморрагическом инсульте.

87. Синдром Валленберга-Захарченко. Наиболее вероятная причина.

88. Синдром позвоночной артерии. Критерии диагностики. Лечение. 

89. Наиболее частые альтернирующие синдромы при инфарктах ствола головного мозга.

90. Антифосфолипидный синдром. Диагностика. Лечение.

91. Основные причины нетравматических внутримозговых кровоизлияний.

92. Хроническая субдуральная гематома. Этиология. Клиника. Лечение.

93. Транзиторные ишемические атаки. Основные этиологические факторы.

94. План обследования пациента с впервые возникшей транзиторной ишемической атакой.

95. План обследования пациента с впервые случившемся инсультом.

96. Патогенез нетравматических внутримозговых кровоизлияний.

97. Субарахноидальное кровоизлияние. Этиология. Патогенез. Клиника. Диагностика. Лечение.

98. Осложнения субарахноидального кровоизлияния.

99. Артерио-венозные мальформации. Неврологические проявления. Диагностика.

100. Тромбозы синусов и вен головного мозга. Этиология. Факторы риска.

101. Тромбозы синусов и вен головного мозга. Клиника. Диагностика. Прогноз. Лечение.

102. Дисциркуляторная энцефалопатия. Степени (категории диагностики).

103. Дисциркуляторная энцефалопатия. Лечение.

104. Синкопальные состояния. Этиопатогенез. Первая помощь при обмороке. План обследования пациента с синкопальными состояниями.

105. Окклюзия внутренней сонной артерии. Клиника. Прогноз. 

106. Профилактика инфарктов мозга.

107. Сосудистая деменция.

108. Медицинская помощь при острых нарушениях мозгового кровообращения на догоспитальном этапе.

109. Лечение инфаркта головного мозга в остром периоде.

110. Дифференциальная диагностика острых ишемических и геморрагических нарушений мозгового кровообращения.

111. Дифференциальная диагностика острых нарушений мозгового кровообращения и опухолей головного мозга с инсультоподобным течением.

112. Дисметаболические энцефалопатии.

113. Дифференциальная диагностика черепно-мозговой травмы и острых нарушений мозгового кровообращения.

114. Характерные симптомы ишемического поражения конуса спинного мозга.

115. Расстройства при ишемическом поражении шейного утолщения спинного мозга.

116. Характерные симптомы инфаркта грудного отдела спинного мозга.

117. Основные причины острых нарушений спинального кровообращения.

118. Клинические признаки нарушений кровообращения в бассейне артерии Адамкевича.

119. Сосудистая миелопатия. Этиология. Клиника. Дифференциальный диагноз.

120. Радикулоишемия. Радикуломиелоишемия. Этиология. Клиника.

121. Окклюзия средней мозговой артерии. Этиология. Клиника. Прогноз. Особенности терапии.

122. Окклюзия основной артерии. Этиология. Клиника. Прогноз.

123. Окклюзия задней мозговой артерии. Этиология. Клиника.

124. Типичные места атеросклеротических поражений брахиоцефальных артерий.

125. Клиническая классификация нарушений мозгового кровообращения.

126. Кардиоэмболические инфаркты мозга.

127. Вероятные причины инфарктов мозга в молодом возрасте.

128. Атеросклероз церебральных артерий. Осложнения. Диагностика. Лечение.

129. Основные функции парасимпатического и симпатического отделов вегетативной нервной системы.

130. Надсегментарный отдел вегетативной нервной системы.

131. Сегментарный отдел вегетативной нервной системы.

132. Вегетативная иннервация глаза. Синдром Горнера. Синдром Пюрфюр-Дю-Пти.

133. Локализация высших вегетативных центров.

134. Нейрогенный мочевой пузырь.

135. Задний шейный симпатический синдром.

136. Гипергидроз.

137. Синдром вегето-сосудистой дистонии.

138. Вегетативные полинейропатии.

139. Вегетативно-трофические расстройства при сирингомиелии.

140. Симпаталгии.

141. Вегетативно-трофические расстройства при поражениях периферических нервов.

142. Основные проявления опухолей головного мозга

143. Клинические признаки краниофарингиом.

144. Менингиомы. Общие сведения. Частая локализация.

145. Невриномы педдверно-улиткового нерва. Ранние клинические признаки.

146. Аденомы гипофиза. Функциональная и анатомическая классификация.

147. Метастатические опухоли головного мозга.

148. Опухоли спинного мозга.

149. Невриномы спинномозговых корешков. 

150. Опухоли лобной доли. Клиника.

151. Опухоли позвоночника. Клиника. Диагностика.

152. Особенности клиники экстра- и интрамедуллярных опухолей спинного мозга.

153. Классификация черепно-мозговой травмы.

154. Эпидуральная гематома. Патогенез. Клиника. Лечение.

155. Субдуральная гематома. Патогенез. Виды субдуральных гематом. Клиника. Лечение.

156. Травматические внутримозговые кровоизлияния. Патогенез. Клиника. Лечение.

157. Перелом основания черепа. Диагностика. Лечение. 

158. Сотрясение головного мозга. Патогенез. Клиническая картина. Лечение.

159. Ушиб головного мозга. Патогенез. Клиническая картина. Лечение.

160. Диффузное аксональное повреждение. Патогенез. Клиническая картина. Лечение.

161. Сотрясение спинного мозга. Патогенез. Клиническая картина. Лечение.

162. Ушиб спинного мозга. Патогенез. Клиническая картина. Лечение.

163. Особенности черепно-мозговой травмы при алкогольном опьянении.

164. Коматозные состояния. Классификация. Этиология.

165. Отек-набухание головного мозга. Этиология. Патогенез. Лечение.

166. Анафилактический шок. Первая помощь.

167. Поражения нервной системы при заболеваниях печени. Печеночная кома. Печеночная энцефалопатия.

168. Уремическая энцефалопатия. Клиника. Диагностика.

169. Поражения нервной системы при остром панкреатите.

170. Поражение нервной системы при сахарном диабете. Патогенез.

171. Диабетическая полинейропатия. Диагностика и лечение.

172. Диабетическая энцефалопатия. Диагностика. Лечение.

173. Гипогликемическая кома. Диагностика. Лечение.

174. Гипергликемическая кома. Диагностика. Лечение.

175. Поражение нервной системы при гиповитаминозе В12.

176. Поражение нервной системы при гиповитаминозе В6, РР, В1.

177. Неврологические осложнения при патологически протекающей беременности.

178. Неврологические проявления ревматизма, системной красной волчанки, узелкового периартериита.

179. Паранеопластические неврологические синдромы.

180. Системные васкулиты с поражением церебральных сосудов.

181. Поражение нервной системы при лейкозе.

182. Кардиалгия. Дифференциальный диагноз с вертеброгенной торакалгией.

183. Классификация демиелинизирующих заболеваний.

184. Рассеянный склероз. Сущность заболевания. Критерии диагностики.

185. Рассеянный склероз. Варианты клинического течения. Формы.

186. Методы верификации рассеянного склероза.

187. Принципы лечения рассеянного склероза.

188. Первичный энцефаломиелит. Формы. Клиника. Лечение.

189. Первичный полирадикулоневрит. Формы. Клиническая картина. Прогноз.

190. Лечение первичного полирадикулоневрита.

191. Неврит зрительного нерва (ретробульбарный неврит). Диагностика. Лечение. Прогноз.

192. Изменение цереброспинальной жидкости при рассеянном склерозе, первичном энцефаломиелите, первичном полирадикулоневрите.

193. Вторичные полирадикулоневриты. Этиология. Клиника. Лечение.

194. Классификация гиперкинезов.

195. Болезнь Паркинсона. Этиопатогенез. Стадии заболевания.

196. Паркинсонизм. Клиническая характеристика. Заболевания, сопровождающиеся синдромом паркинсонизма.

197. Принципы лечения паркинсонизма. Побочные эффекты применения противопаркинсонических препаратов.

198. Болезнь моторного нейрона. Клинические формы. Диагностика.

199. Эссенциальный тремор. Дифференциальный диагноз. Лечение.

200. Малая Хорея. Диагностика. 

201. Тики. Виды. Лечение.

202. Гепатоцеребральная дистрофия. Этиология. Диагностика. Лечение.

203. Семейная спастическая параплегия Штрюмпеля.

204. Спиноцеребеллярные дегенерации. Болезнь Фридрейха.

205. Идиопатические мозжечковые атаксии.

206. Оливопонтоцеребеллярные атрофии.

207. Миопатии. Виды миопатий. Диагностика.

208. Спинальные амиотрофии. Диагностика.

209. Невральная амиотрофия Шарко-Мари.

210. Первичные прогрессирующие миопатии. Диагностика.

211. Приобретенные миопатии и миопатические синдромы.

212. Миотония. Виды. Диагностика.

213. Миастения. Классификация. Диагностика. Лечение.

214. Миастенический криз. Лечение.

215. Локальные дистонические синдромы. Спастическая кривошея. Этиология. Лечение.

216. Классификация вертеброгенных поражений нервной системы.

217. Рефлекторные вертеброгенные синдромы на шейном уровне. Лечение.

218. Рефлекторные вертеброгенные синдромы на грудном уровне. Лечение.

219. Рефлекторные вертеброгенные синдромы на поясничном уровне. Лечение.

220. Вегетативно-трофические нарушения при дистрофических заболеваниях позвоночника.

221. Дистрофические заболевания позвоночника: остеохондроз, спондилез, спондилоартроз. Сущность заболеваний, этиология, основные сведения о патогенезе.

222. Остеопороз, дисгормональная спондилопатия. Диагностика. Лечение.

223. Синдром нестабильности позвоночных двигательных сегментов на различных уровнях.

224. Биомеханика позвоночного столба.

225. Вертеброгенные мышечно-тонические синдромы на пояснично-крестцовом уровне.

226. Этиопатогенез остеохондроза позвоночника.

227. Вертеброгенная цервикальная миелопатия. Дифференциальная диагностика. Лечение.

228. Вертеброгенные радикулопатии шейного уровня. Лечение.

229. Вертеброгенные радикулопатии на грудном уровне. Лечение.

230. Поясничные боли. Дифференциальная диагностика с болями невертеброгенного происхождения.

231. Дискогенные радикулопатии на шейном уровне. Лечение.

232. Дискогенные радикулопатии на пояснично-крестцовом уровне. Лечение.

233. Абсолютные и относительные показания к хирургическому лечению дискогенных компрессионных радикуло- и миелопатий.

234. Вертеброгенные нарушения спинального кровообращения.

235. Дифференциальный диагноз миелогенной, каудогенной и атеросклеротической перемежающейся хромоты.

236. Принципы лечения больных с рефлекторными вертеброгенными синдромами. 

237. Профилактика остеохондроза позвоночника.

238. Плечевая плексопатия: варианты Эрба-Дюшена, Дежерина-Клюмпке. Диагностика. Дифференциальный диагноз.

239. Повреждения подмышечного нерва.

240. Повреждения локтевого нерва на различных уровнях.

241. Повреждения лучевого нерва на различных уровнях.

242. Повреждения срединного нерва на различных уровнях.

243. Синдром запястного канала. Клиника. Клинические варианты. Дифференциальный диагноз.

244. Наиболее частые повреждения нервов при травмах верхних конечностей.

245. Туннельные нейропатии. Этиопатогенез. Принципы лечения.

246. Нейропатия и неврит седалищного нерва. Причины. Клиническая картина. 

247. Нейропатия общего малоберцового нерва. Причины.

248. Нейропатия большеберцового нерва.

249. Синдром тарзального канала.

250. Компрессионно-ишемические нейропатии. Этиопатогенез. Принципы лечения.

251. Травмы периферических нервов. Патогенез. Принципы лечения.

252. Поражения периферических нервов при эндокринной патологии. 

253. Токсические поражения периферических нервов (алкогольные, при отравлении солями тяжелых металлов и др.).

254. Парестетическая мералгия.

255. Нейропатия бедренного нерва. Причины.

256. Поражения запирательного нерва.

257. Межреберная невралгия. 

258. Невралгия тройничного нерва. Этиопатогенез. Клиника. Принципы лечения.

259. Нейропатия лицевого нерва. Этиология. Патогенез. Принципы лечения в острой стадии.

260. Терапия нейропатии лицевого нерва в восстановительной стадии.

261. Осложнения нейропатии лицевого нерва. Лечение.

262. Невралгия языкоглоточного нерва.

263. Поражение возвратного гортанного нерва. Этиология.

264. Краниальные нейропатии при эндокринной патологии и диффузных заболеваниях соединительной ткани.

265. Синдром верхней глазничной щели.

266. Синдром Толоза-Ханта. Дифференциальный диагноз. Лечение.

267. Нейропатия слухового нерва. Этиопатогенез. Лечение.

268. Поражение блуждающего нерва. Причины. Клиника. 

269. Поражение добавочного нерва. Причины. Клиника. 

270. Поражение диафрагмального нерва. Причины. Клиника. Диагностика. 

271. Птоз. Причины. Дифференциальная диагностика.

272. Снижение слуха. Причины. Диагностика.

273. Мигрень. Классификация.

274. Типичная мигрень. Диагностические критерии. Клиника. Дифференциальный диагноз.

275. Мигрень без ауры. Диагностические критерии. Дифференциальный диагноз.

276. Мигренозная аура без головной боли. Дифференциальный диагноз.

277. Семейная гемиплегическая мигрень. 

278. Мигренозный статус.

279. Кластерная головная боль. Клиника. Дифференциальный диагноз.

280. Лечение мигрени. Абортивная и профилактическая терапия.

281. Лечение кластерной головной боли.

282. Хроническая пароксизмальная гемикрания. Клиническая картина. Дифференциальный диагноз.

283. Головная боль напряжения. Этиология. Лечение.

284. Головная боль после черепно-мозговой травмы.

285. Головная боль при артериальной гипертензии.

286. Височный артериит (болезнь Хортона). Диагностика. Лечение.

287. Головная боль при ЛОР-патологии.

288. Головная боль при заболеваниях глаза.

289. Головная боль при субарахноидальном кровоизлиянии.

290. Головокружение: центральное и периферическое.

291. Периферический вестибулярный синдром. Дифференциальный диагноз. Лечение.

292. Болезнь Меньера. Клиника.

293. Доброкачественное позиционное головокружение. Диагностика.

294. Гипертензионный ликворный синдром.

295. Обмороки. Этиология. Стадии. Первая помощь.

296. Дроп-атаки. Синдром Унтерхарншейдта.

297. Дифференциальная диагностика обмороков и эпиприпадков. 

298. Эпилепсия. Определение. Этиология. Патогенез.

299. Международная классификация эпилепсии и эпиприпадков.

300. Клиническая характеристика абсансов. Диагностика.

301. Генерализованные судорожные признаки. Клиническая характеристика. Лечение.

302. Эпилептический статус. Лечение.

303. ЭЭГ-изменения при эпилепсии. Роль ЭЭГ  в диагностике эпилепсии.

304. Роль алкоголя в развитии эпилепсии.

305. Алгоритм обследования больного с впервые возникшими судорожными припадками.

306. Джексоновский припадок.

307. Отмена противосудорожных средств.

308. Транзиторная глобальная амнезия.

309. Бактериальные менингиты. Наиболее распространенные возбудители. Клиническая картина.

310. Диагностика бактериальных менингитов.

311. Менингококковая инфекция. Диагностика. Лечение.

312. Менингиты у детей раннего возраста. Клинические особенности.

313. Поражение нервной системы при Лайм-боррелиозе. Лечение.

314. Вирусные менингиты и менингоэнцефалиты. Диагностика. Принципы лечения.

315. Западный клещевой энцефалит. Особенности клиники.

316. Профилактика и лечение клещевого энцефалита.

317. Абсцесс головного мозга. Диагностика. Дифференциальный диагноз.

318. Лечение абсцессов головного мозга.

319. Нейросифилис. Клинические варианты. Диагностика. Принципы лечения.

320. Поражение ЦНС при ВИЧ-инфекции. Нейро-СПИД.

321. Цистицеркоз. Клиника. Диагностика. Лечение.

322. Острый герпетический энцефалит. Клиника. Диагностика. Лечение.

323. Хронический герпетический энцефалит. Клиника. Диагностика. Лечение.

324. Опоясывающий лишай. Клиника. Лечение.

325. Арахноидиты. Клиника. Диагностика. Лечение.

326. Токсоплазмоз. Поражение ЦНС при приобретенном токсоплазмозе. Врожденный токсоплазмоз. Лечение.

327. Туберкулезный менингит. Клиника. Диагностика. Лечение.

328. Бешенство. Клиника. Профилактика.

329. Гидроцефалия. Классификация. Клиника. Лечение.

330. Сирингомиелия. Формы. Диагностика. Лечение.

331. Аномалия Арнольда-Киари. Клиника. Диагностика.

332. Острая интоксикация этиловым спиртом.

333. Поражения нервной системы при злоупотреблении алкоголем.

334. Алкогольная энцефалопатия.

335. Интоксикация барбитуратами. Первая помощь.

336. Интоксикация нейролептиками. Злокачественный нейролептический синдром.

337. Отравление метиловым спиртом. Первая помощь.

338. Отравление этиленгликолем (антифризом).

339. Отравление наркотическими анальгетиками. 

340. Отравление фосфорорганическими соединениями.

341. Отравление угарным газом. 

342. Отравление солями тяжелых металлов.

343. Лучевые поражения нервной системы. Неврологические осложнения лучевой терапии.

344. Ботулизм. Клиника. Диагностика. Лечение. Профилактика.

345. Деменции. Неврологические заболевания, сопровождающиеся деменцией.

346. Панические атаки. Гипервентиляционный синдром. Лечение.

347. Астенический синдром.

348. Конверсионное расстройство.

349. Показания к церебральной ангиографии при цереброваскулярной патологии.

350. МРТ - магнито-резонансная томография. Диагностические возможности. 

351. Рентгеновская компьютерная томография. Диагностические возможности.

352. Миелография. Показания.

353. Рентгеновская компьютерная томография с контрастным усилением. Показания.

354. Электроэнцефалографическая семиотика. Диагностические возможности ЭЭГ.

355. Реоэнцефалография. Диагностические возможности и ограничения.

356. Электромиография. Принцип. Электромиографическая семиотика. Клинические возможности метода.

357. Роль офтальмоскопии в диагностике заболеваний нервной системы.

358. Люмбальная пункция. Противопоказания. Диагностические возможности. Ликвородинамические пробы.

359. Осложнения после люмбальной пункции. Профилактика осложнений.

360. Эхоэнцефалоскопия. Принцип. Диагностические возможности.

361. Ультразвуковая допплерография брахиоцефальных артерий. Принцип. Диагностические возможности.

362. Рентгеновская краниография. Диагностические возможности.

363. Рентгеновская спондилография. Диагностические возможности.

364. Рентгеновская спондилография. Рентген-признаки остеопороза и дисгормональной спондилопатии.

365. Функциональная спондилография. Диагностические возможности.

366. Основные коагулопатические синдромы. Интерпретация данных коагулограммы.

367. Диагностика ДВС-синдрома.

368. Нейропротекторы. Показания к применению.

369. Антигипоксанты.

370. Ноотропы. Показания к применению.

371. Фармакотерапия острой церебральной ишемии и гипоксии.

372. Фармакотерапия в восстановительном периоде инсульта.

373. Антикоагулянтная терапия при ишемическом инсульте. Противопоказания.

374. Профилактика тромбоза глубоких вен голени у обездвиженных больных.

375. Непрямые антикоагулянты. Показания и противопоказания. Контроль терапии.

376. Антитромбоцитарные препараты.

377. Фармакотерапия при внутримозговом кровоизлиянии.

378. Антиконвульсанты. Группы. Показания к применению. Побочные эффекты.

379. Транквилизаторы. Показания к применению.

380. Нейролептики. Показания к применению.

381. Антидепрессанты. Показания к применению.

382. Барбитураты. Показания к применению. Побочные эффекты.

383. Лечение хронических болевых синдромов.

384. Вестибулолитики.

385. Препараты, улучшающие церебральный кровоток.

386. Церебральные венотоники.

387. Нестероидные противовоспалительные средства. Побочные эффекты.

388. Глюкокортикоиды. Показания. Побочные эффекты.

389. Купирование гипертонического криза.

390. Особенности антигипертензивной терапии в остром периоде инсульта.

391. Противовирусные препараты для лечения герпетического энцефалита и опоясывающего лишая. 

392. Антибактериальная терапия при гнойных менингитах.

393. Местноанестезирующие вещества. Лекарственные блокады в неврологии.

394. Антихолинэстеразные препараты.

395. Препараты L-ДОПА. Показания к применению. Побочные эффекты.

396. Агонисты дофаминовых рецепторов. Средства, усиливающие синтез и секрецию дофамина.

397. Реокорректоры.

398. Холинолитики.

399. Миорелаксанты.

СОДЕРЖАНИЕ
3. Дисциплины специальности

3.1 Пропедевтика неврологических заболеваний

3.1.1. Неврологическая семиотика и основы топической диагностики нервной системы: эфферентные системы (Евстигнеев В.В.)

3.1.2. Неврологическая семиотика и основы топической диагностики нервной системы: афферентные системы (Филиппович Н.Ф.)

3.1.3. Экстрапирамидная система (Фурсова Л.А.)
3.1.4. Высшие корковые функции. Локализация функций в коре головного мозга (Филиппович Н.Ф.)
3.2. Частная неврология и вопросы нейрохирургии

3.2.1. Интоксикации и отравления (Филиппович Н.Ф.)

3.2.2. Поражение нервной системы при алкоголизме (Фурсова Л.А.)

3.2.3. Коматозные состояния (Филиппович Н.Ф.)

3.2.4. Отек-набухание головного мозга (Патогенетические механизмы острых очаговых поражений головного мозга) (Шанько Ю.Г.)
3.2.5. Вирусные поражения нервной системы (вызванные аденовирусами, вирусами Коксаки, ЕСНО, цитомегаловирусами, кори, гриппа, парагриппа) (Филиппович Н.Ф.)

3.2.6. Герпетическая инфекция (Филиппович Н.Ф.)

3.2.7. Вторичные воспалительные заболевания нервной системы (гнойные менингиты, туберкулезный менингит) (Филиппович Н.Ф.)

3.2.8. Паразитарные заболевания нервной системы (Фурсова Л.А.)

3.2.9. Синдром Гийена-Барре (Садоха К.А.)

3.2.10. Рассеянный склероз: классификация, патогенез, клиника, лечение (Филиппович Н.Ф.)

3.2.11. Хронические прогрессирующие демиелинизирующие заболевания (лейкоэнцефалиты, панэнцефалиты) (Фурсова Л.А.)

3.2.12. Хронические воспалительные демиелинизирующие полиневропатии (ХВДП) (Садоха К.А.)

3.2.13. Анатомо-физиологические особенности строения позвоночника (Евстигнеев В.В.)

3.2.14. Классификация заболеваний периферической нервной системы (Филиппович Н.Ф.)

3.2.15. Рефлекторные синдромы при вертеброгенной патологии (Филиппович Н.Ф.)

3.2.16. Неврологические компрессионные синдромы при вертеброгенной патологии (Филиппович Н.Ф.)

3.2.17. Дифференциальный диагноз в вертеброневрологии (Филиппович Н.Ф.)

3.2.18. Компрессионно-ишемические и туннельные нейропатии (Фурсова Л.А.)

3.2.19. Этиология и факторы риска инсульта. Первичная и вторичная профилактика инсульта (Евстигнеев В.В.)

3.2.20. Инфаркт головного мозга (патогенез, клиника, диагностика) (Евстигнеев В.В.)

3.2.21. Гемморогический инсульт (этиология, патогенез, клиника, диагностика) (Фурсова Л.А.)

3.2.22. Транзиторные ишемические атаки (Евстигнеев В.В.)

3.2.23. Хроническая ишемия головного мозга: этиология, клиника, диагностика (Фурсова Л.А.)

3.2.24. Венозная дисциркуляция головного мозга (Евстигнеев В.В.)

3.2.25. Поражение головного мозга при артериальной гипертензии (Фурсова Л.А.)

3.2.26. Субарахноидальное кровоизлияние (Танин А.Л.)

3.2.27. Фармакотерапия инсульта (Евстигнеев В.В.)

3.2.28. Миастения и миастенические синдромы (Садоха К.А.)

3.2.29. Мышечные дистрофии, миотония, миоплегия (Евстигнеев В.В.)

3.2.30. Этиология и патогенез эпилепсии (Евстигнеев В.В.)

3.2.31. Клиника эпилепсии и дифференциальная диагностика эпилепсии (Евстигнеев В.В.)

3.2.32. Эпилептический статус (Евстигнеев В.В.)

3.2.33. Лечение эпилепсии (Евстигнеев В.В.)

3.2.34. Синкопальные состояния (Фурсова Л.А.)

3.2.35. Головная боль напряжения (Садоха К.А.)

3.2.36. Мигрень (Садоха К.А.)

3.2.37. Деменции и синдром умеренного когнитивного дефицита (Садоха К.А.)

3.2.38. Болезнь Паркинсона и синдром паркинсонизма (Фурсова Л.А.)

3.2.39. Лечение болезни Паркинсона и синдром паркинсонизма (Садоха К.А.)

3.2.40. Клиника и классификация опухолей головного мозга (Шанько Ю.Г.)

3.2.41. Диагностика и принципы лечения опухолей нервной системы (Шанько Ю.Г.)

3.2.42. Хронические болевые синдромы. Комплексный регионарный болевой синдром (Фурсова Л.А.)

3.2.43. Депрессии в практике врача-невролога (Евстигнеев В.В.)

3.2.44. Клиника, патогенез черепно-мозговой и спинальной травмы (Дислокация головного мозга) (Шанько Ю.Г.)
3.2.45. Лечение черепно-мозговой и спинальной травмы (Медикаментозная терапия острых очаговых повреждений мозга) (Шанько Ю.Г.)
3.2.46. Дифференциальная диагностика головокружений (Садоха К.А.)
3.3. Неврологические аспекты соматической паталогии 

3.3.1. Поражения нервной системы при соматических заболеваниях (Фурсова Л.А.)

3.3.2. Неврологические проявления при гинекологических заболеваниях, патологически протекающей беременности и климаксе (Евстигнеев В.В.)
3.3.3. Поражение нервной системы при мальнутрициях (Филиппович Н.Ф.)

3.3.4. Неврологические паранеопластические синдромы (Садоха К.А.)

3.3.5. Поражения нервной системы при гематологических заболеваниях (Филиппович Н.Ф.)

3.3.6. Поражения нервной системы при диффузных заболеваниях соединительной ткани (Садоха К.А.)

3.3.7. Поражения нервной системы при заболеваниях почек (Филиппович Н.Ф.)

3.3.8. Поражение нервной системы при заболеваниях печени (Садоха К.А.)

3.3.9. Поражения нервной системы при сахарном диабете (Евстигнеев В.В.)

3.3.10. Остеопороз, дисгормональная спондилопатия (Филиппович Н.Ф.)

3.3.11. Дисметаболические энцефалопатии (Фурсова Л.А.)
3.3.12. Неврологические проявления электролитных нарушений (Садоха К.А.)

3.3.13. Метастатические опухоли головного мозга (Шанько Ю.Г.)
3.3.14. Гериатрические аспекты заболеваний нервной системы (Евстигнеев В.В., Кистень О.В.)

3.3.15. Осложнения со стороны нервной системы при использовании некоторых фармпрепаратов (Евстигнеев В.В.)
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